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HISTORIQUE. >- DÉFINITION DU SUJET. 



11 n'y a pas une hydrocéphalie mais des hydrocéphalies. — Hydro- 
céphalie aiguë et hydrocéphalie chronique. — Nature du liquide. 
— Importance de la pression. — Siège du liquide. Hydrocépha- 
lie interne. Ce qu'il faut entendre par hydrocéphalie externe. 



L'hydrocéphalie est constituée par la présence à Tinté- 
rieur du crâne d'un épanchcmcnt liquide qui par sa pres- 
sion tend à produire et produit habituellement chez Ten- 
fant la dilatation de la boite crânienne. Cette dilatation est 
le signe clinique prédominant de Thydrocéphalie. 

Cette affection n'est pas exclusive à l'homme. De nom- 
breux exemples en ont été rapportés dans l'espèce cheva- 
line et dans l'espèce bovine ; on la rencontre chez les jeunes 
veaux. Le musée de l'Ecole vétérinaire de Lyon possède 
un crâne de veau hydrocéphale qui mesure 93 centimètres 
de circonférence. 

Les premiers médecins grecs qui, au rapport de Celse, 
employèrent le terme d'hydrocéphalie comprirent sous 
cette dénomination des affections très diverses et con- 
fondirent notamment dans leurs descriptions, avec Thy- 
drocéphalie vraie, les infiltrations séreuses ou séro-sangui- 
nolentes qui siègent quelquefois chez le nouveau-né sous 
le cuir chevelu et sous le périoste. Plusieurs d'entre eux 
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cependant avaient certainement vu Thydrocéphalie vraie. 
Aetius s'explique, par raccumulalion de Teau, Tamplia- 
tion de la tôte, l'écartement des sutures, les vertiges et 
Taffaiblissement des sens. Anlyllus distingue, quoique 
assez vaguement, deux formes d'hydrocéphalie, Tune plu- 
tôt caractérisée par Técartement des sutures, l'autre par 
la déformation des os. 

Parmi les Arabes, Rhazès parait être le seul qui dans 
son livre sur les maladies des enfants et sous le titre de 
magnitudo capilis^ parle du développement qu'acquiert 
quelquefois la têteinfee Tenfant par Taccumulation d'un 
liquide aqueux dans l'intérieur du crâne. 

Quoi qu'il en soit de la description insuffisante des au- 
teurs anciens, il est certain que l'hydrocéphalie n'est pas 
une affection spéciale aux temps modernes ; les crânes dé- 
couverts dans le cimetière gallo-romain du Vieil-Atre à 
Boulogne-sur-Mer, démontrent qu'elle existait chez les Ro- 
mains. Ilamy (1) nous donne la description de ces deux 
crânes hydrocéphales du IP ou du 11I« siècle de notre ère 
et qui sont les premiers documents signalés sur la patho- 
logie de l'hydrocéphalie chronique chez les Romains. Le 
premier crâne était celui d'un enfant de 7 ans et mesurait 
30 centimètres de circonférence ; l'hydrocéphalie n'avait 
pas fait disparaître les formes si caractéristiques de la race 
(tôte romaine, courbes ethniques générales). Le second 
crâne présentait une circonférence de 70 centimètres. 

Fabrice de Hilden, Vésale relatent des observations 



(1) Hamy. Sur doux crânes hydrocéplinlos de la période gallo-romaine. 
Bull. Soc. Anthropologie, 1816. 
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d'hydrocéphalie avec augmentation du crâne et écarte- 
ment des sutures. Dans un de ces fails, la tôte acquit dans 
l'espace de 15 ans que dura la maladie une circonférence 
de deux pieds dix pouces. 

Au siècle dernier nul auteur ne parait avoir mieux 
connu et autant de fois rencontré Thydrocéphalie que 
J.-L. Petit, comme en témoigne la description que ce cé- 
lèbre chirurgien en donna à l'Académie des Sciences en 
1718. 

Depuis, rhydrocéphalie a été mieux étudiée encore dans 
ses symptômes cliniques, dans ses localisations anatomi- 
ques, et l'on a recherché d'autre part à établir le méca- 
nisme de sa production. Des causes multiples de cette 
affection ont été reconnues, et cependant on a générale- 
ment continué à décrire Thydrocéphalic comme une ma- 
ladie à peu près toujours identique à elle-môme. 

La multiplicité des causes de Thydrocéphalie, les lé- 
sions très différentes que Ton peut constater suivant les 
cas témoignent bien, quelle que soit l'apparence sympto- 
matique, que cette affection ne résulte pas d'un processus 
unique. Placée par les anciens nosologiques dans la classe 
des hydropisies, elle a môme été considérée par quelques 
auteurs comme une hydropisie essentielle. Or, Ihydrocé- 
phalio, on doit le reconnaître aujourd'hui, est moins une 
maladie proprement dite^ qutm syndrome clinique qui re- 
lève dune pathogé.nie variée. Si, une fois développée, elle 
domine la phénoménologie morbide, il importe néanmoins 
derrière elle de rechercher l'élément causal, comme on 
le recherche par exemple derrière un épanchoment asci- 
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que. C'est en grande partie le but de ce travail d'étudier 
les variétés pathogéniques de riiydrocéphalie et d'établir 
qu'aux causes diverses de cette affection correspondent 
des formes cliniques différentes. Toutefois la préoccupa- 
tion étiologique ne doit point faire négliger d'autre part 
révolution symptomatique et les caractères anatoraiques. 

Au point de vue de la marche de la maladie, on a dis- 
tingué l'hydrocéphalie aiguë eJ l'hydrocéphalie chronique . 
Sous le nom d'hydrocéphalie aiguë, on a décrit des affec- 
tions très différentes, la méningite tuberculeuse notam- 
ment ; quelques auteurs ont même compris sous ce nom 
certaines encéphalopathies du mal de Bright. Je revien- 
drai avec plus de détails sur ce sujet au chapitre des hy- 
drocéphalies aiguës et je tâcherai de délimiter exactement 
ce que Ton doit comprendre sous celte dénomination. 

C'est à l'hydrocéphalie chronique que se rapporte la des- 
cription de la plupart des auteurs modernes. C'est elle sur- 
tout que j'aurai en vue dans la description générale qui 
va suivre. 

Pour quelques auteurs, la nature du liquide épanché 
constitue un caractère essentiel de la maladie. C'est ainsi 
que pour Sanné (t), tout ce qui n'est pas sérosité pure n'est 
pas hydrocéphalie ; celle-ci serait essentiellement consti- 
tuée par Tépanchement d'un liquide non inflammatoire. 
Cette préoccupation de nosologiste doit disparaître, à mon 
avis, devant la valeur qu'il convient de donner au terme 

(1) Vict. encyclop,, art. Hydrocéphalie. 
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d'hydrocéphalie : synilrome anatomo-clinique correspon- 
dunt h des causes variées, h des lésions divorsus, par suite 
d des épanche mcnls lie nnluro difTérenlc. Dans la très 
grande majorité des cas, c'est une sérosili^, avec la compo- 
sition assez uniforme que j'indiquerai tanlùl, que l'autop- 
sie démontre. Mais dans quelques cîrconslances, unépan- 
chcment d'origine inflammatoire ou hémorihugique peut 
provoquer le processus hydrocéphalique. De par la clini- 
que, on ne peut refuser à ces formes le nom d'hydrocé- 
phalie; seulement les caractères du liquide, sa composition 
chimique pourront éclairer sur la cause de l'alfectionct en 
faire reconnaître la forme palhogénique. 

C'est surtout le siège du liquide qui a été de la part des 
auteurs !e point do départ de classiGcations multiples. Il 
serait oiseux de s'attarder ù les énumérer longuement, 
Prenaul le terme hydrocéphalie dans sa signiHcalion éty- 
mologique, les anatomo-pathologistos out admis comme 
hydrocéphalie la présence d'un liquide danstoules les ré- 
gions intra-crâniennes possibles: entre les os et la dure- 
mère, entre la dure-mère et l'arachnoïde, entre celle-ci et 
lu pie-mère, dans les mailles de la pie-mère (œdème de la 
pie-mère), dans le tissu cérébral (œdème cérébral), dans 
l'intérieur des ventricules. C'est lii un abus de localisation. 

Les infiltrations œdémaleusps de la pie-mère et du cer- 
veau, presque par définition, doivent être rayées du cadre 
do l'hydrocéphalie. L'exagération du pression qu'elles peu- 
vent provoquer dans la cavité crânienne est insuflisantc à 
déterminer le processus hydioL'épbalique; souvent, de plus, 
les altérations qualitatives du liquida infiltré jouent dans 



D CUAPITRE PREMIER 

ces cas, au point de vue des symptômes observés, un rôle 
autrement important que Texagéralion de la quantité. 

Quant à la présence dans Tintérieur du crâne (Tun liquide 
collecté^ elle n'implique pas forcément l'existence de Thy- 
drocéphalie. Dès les premières lignesj^ai indiqué ce carac- 
tère essentiel de rhydrocéphalie : Impression du liquide 
contenu dans l'intérieur du crâne. Dans quelques hydrocé- 
phalies congénitales il est vrai, ainsi que je le dirai plus 
loin, la boîte crânienne loin de se dilater reste petite ; ce ré- 
sultat est quelquefois Inconséquence d'une synostose pré- 
maturée des sutures qui n'ont pu s'ouvrir sous Tinfluence 
de la pression intérieure. Dans d'autres cas cependant il ne 
parait pas réellement exister d'excès de pression intra-crâ- 
nienne; il est probable néanmoins qu'elle a existé à un 
moment de l'évolution hydrocéphalique durant la vie in- 
tra-utérine. 

En dehors de ces faits que, de par la pathogénie, on 
doit conserver dans le cadre de l'hydrocéphalie, il en est 
d'autres où manifestement, malgré la présence d'une assez 
grande quantité de liquide, la pression intra-crânienne est 
abaissée. C'est ainsi que dans certaines atrophies du cer- 
veau primitives ou secondaires aux scléroses cérébrales 
de l'enfance, on constate souvent un épanchement liquide 
dans les ventricules du cerveau sans qu'il existe d'ailleurs 
de dilatation crânienne. Ces épanchements ne méritent 
pas à mon sens le nom d'hydrocéphalie. Ce sont des hy- 
dropisies à vacuo qui s'effectuent pour combler le vide 
résultant de la diminution do la masse encéphalique. Dans 
ces cas c'est la dilatation ventriculaire par rétraction des 
tissus sclérosés qui est le fait primitif; l'épanchement est 
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secondaire à cette ililiitation. Il en est de miime deshydro- 
pîsies intra-crâniennes et venliiculuîrcsquc l'on rencontre 
quolquefois chez les vieillards et qui sont la conséquence 
de l'atrophie céréhrale. Au contraire dans le processus 
hydrocéphalique tel qu'il faut l'entendre, l'épanchemenl 
est le fait primitif; c'est lui qui par sa pression progres- 
sive est la cause déterminante de la dilatation ventricu- 
laire. 

Elimination faite de ces accumulations séreuses passi- 
ves, il reste à établir le siège du liquide dans les hydrocé- 
phalies proprement dites. 

Aux nombreuses variétés anatomiques admises à priori 
par certains auteurs, on doit opposer le résultat de l'étude 
pathogéoique des faits : or au point de vue du siège primitif 
de l'épanchement, il n'exi-^le que deux formes démontrées 
d'hydrocéphalie : \° t hydrocéphalie interne, ventricutaire ; 
2" r hydrocéphalie externe, méningée, sus-arachnoïdienne . 

L'hydrocéphalie ventriculaire est constituée par la pré- 
sence du liquide dans les ventricules. C'est l'hydrocéphalie 
proprement dite. C'est d'elle qu'on entend parler lorsqu'on 
ne spécifie pas le siège anatomique. 

La dénomination d'hydrocéphalie externe par contre, a 
été donnée à des formes d'épanchement absolument dis- 
tinctes. 

Dans quelques cas d'hydrocéphalie ventriculaire, les 
commissures cérébrales distendues pourraient céder, d'a- 
près Wesl (1), et une partie ou la totalité du liquide con- 



(1) Brifilif, Repo, 
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tenn dans les ventricuies se répandre dans la ca%~ité du 
crâne ; ii s*a^irait en somme d'un aceîdenl de Thydrocé- 
pbalie interne. Ailleurs. le ceneau primitivement mal con- 
formé par arrêt de développement se présente largement 
ouvert sans limites entre les cavités ventriculaires et les 
méninges ; quelquefois même, complètement atrophié, il 
n'offre plus que les vestiges symétriques des corps opto- 
striés. Dans ces diâTérentes circonstances, à l'ouverture du 
crâne, le liquide se présente d'emblée et l'on conclut son- 
vent alors à une hydrocéphalie méningée, à une hvdrocé- 
pbalie eilerne. Anatomiquement. dans ces cas, le liquide 
siège bien directement sous les méninges, mais le processus 
pathogénique n'en est pas moins primitivement ventricu- 
laire. La localisation doit, dans la classification, céder le 
pas à la palhogénie et ces hydrocéphalies ne doivent pas 
être dénommées hydrocéphalies méningées ou extemes. 

En l'absence de ces conditions anormales du cerveau, 
ciiste-t-il de^ épanchements sous-arachnoîdiens qui méri- 
tent le nom d'hydrocéphalie externe? 

Dans rhydrocéphalie ventriculaire.il se peut, en raison 
des communications normales habituelles des cavités ven- 
triculaires et de fespace sous-arachnoîdien. qu'une certaine 
quantité de liquide occupe également cette dernière région. 
Lefaitest exceptionnel parcequela pression intra-cérébrale 
tend le plus souvent à restreindre l'espace sous-arachnoï- 
dien; mais lorsqu'il se produit, ilne change paslanaturedu 
processus hydrocéphalique, qui sVst simplement étendu à 
Ten-embledun m«>me système et l'affection n'en reste pas 
moins une hydrocéphalie interne. 
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1 question doit se limiter davantage: existe-t-il des 
épanche m en Is sous-arachnoïdiens indépendants et primi- 
tifs qui évoluent en hydrocéphalie ? Le fait ne paraît pas 
impossible à première vue; mais nous n'en avons pas ren- 
contré dans les auteurs d'observations probantes, et sauf 
démonstration ultérieure, il nesiiuniit f^trc acluellcmcnt 
admis. 

Par contre il est bien démontré que certains épanche- 
ments sus-arachnoïdiens peuvent aboutir à lu production 
d'une forme spéciale d'hydrocéphalie. Cette forme était 
décrite sous le nom d'hydrocéphalie araohnoïdicnne ou 
intra-arachnoïdienne, à l'époque peu lointaine encore où 
l'on admettait l'existence d'une cavité séreuse, dite cavité 
arachnoïdienne ; actuellement ces épanchcmenis sont plus 
exactement dénommés sous le nom de sous-dure- mériens 
ou sus-arachnoïdiens. Développés primitivement dans 
l'espace sus-arachnoïdien, ils ne communiquent pas avec 
les cavités intra-cérébrales. Leur palhogénie est très diffé- 
rente de celle des hydrocéphalies ventricuiaires ; mais 
comme ces dernières, ils sont capables de déterminer la 
dilatation de la boite crflnienne. Quoique rare, celle forme 
d'hydrocéplialie n'en présente pas moins un grand intérêt. 
C'est elle qui constitue proprement rhydrocépiialie mé 
ie, riiydrocéphalie externe. 



A part celle forme anatomique exceptionnelle et très 
spéciale, l'hydrocéphalie doit être considérée dans la très 
grande majorité des cas comme un processus ventriculaire. 
C'est celte hydrocéphalie interne dont Je décrirai les carac- 



to 
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l^res gt^nt^raux dans les chapitres suivants. Ultérieurement 
jVHutlierai les hydrocéphalies en particulier, c'est-à-dire 
les caract(>res spéciaux tant anatomiques que cliniques 
correspondant aux causes multiples et aux processus pa- 
Ihogéniques variés de l'hydrocéphalie. 



CHAPITRE II 

LE CERVEAU HTDBOCËPHALE. 



Liquide liydrocéphaiique. — Sa quantité. L'hydrocéphalie minima. 
— La pression du liquide céphalo-rachidion à l'étaL normal, dans 
les états pathologiques, daos l'hydrocéphalie. Les recherches de 
Quincke. — Caractères physiques el compositioti chimique du 
liquide céphalo-rachidien à l'état normal et des divers épanche- 
ments hydrocéphaliques. — Le siège du liquide, CiOmmunicalion 
du système ventriculaire avec l'espace sous-arachnoïdien à l'état 
normal : trou de Magendie, etc. Absence fréquente de ces com- 
munications dans les hydrocé|ihalies. 

Dilatation des cavités ventriculaires. — Troubles généraux de la 
morphologie cérébrale. — Altérations de Blructuro ; travaux d'An- 
ton. — Oitninution du poids du cerveau et du volume de la subs- 
tance cérébrale. 



L'hydrocéphalie relevant de causes multiples, les lé- 
sions conslalées à l'autopsie des hydrocéphales varient 
avec ces causes. Je no veux point passer actuellement en 
revue toutes ces lésions sous forme de fastidieuse énumé- 
ralion ; il me parait plus utile d'y revenir pour chacune 
d'elles à propos des diverses formes étiologîques de l'hy- 
drocéphalie. Mais il est des lésions essenliclles qui existent 
à des degrés divers dans tous les cas, constituant l'anato- 
mie pathologique nécessaire de l'hydrocéphalie. Pas d'hy- 
drocéphalie interne sans épanchement de liquide et sans 
dilatation ventriculaire. Do prime abord donc, il convient 
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d eladier le liquide hydrocëphalique el le cerveau hydro- 
céphale. 

I. — Liquide hydrocëphalique. 

La QUANTITÉ de liquide épanché dans Thydrocéphalic est 
extrêmement variable. Mais une question préjudicielle se 
pose dès le début : quelle est la quantité de liquide néces- 
saire pour constituer Thydrocéphalie? 

A Fétat normal il existe fort peu de liquide céphalo- 
rachidien dans les ventricules, surtout chez Tenfant. Ce 
liquide siè^e presque entièrement dan^ l'espace sous-arach- 
noîdien. Mais si cet espace communique habituellement 
avec les cavités ventriculaires. Paulonomie relative des 
réservoirs ventricuîaires n'en est pas moins établie, et les 
différence^ d'appré^riation dos auteurs concernant la quan- 
lîté totale du liquid? I no p?u vont s? rappj'rler au liquide 
iDlra-ventrivTuIaire. On peut Jir> que l*hy.iro:éphaIie 
existe Iony:|ue la quantité A? iiqià le ôpanché dans le ven- 
Irîcule a été suffisante [ our pnL^^Juire sa dilatation. A l'au- 
topsie rôlar^issement Jes ventricules peut m-!-me oonsti- 
luer la seule démonstration d'une hyJrxvph^.ie légère 
dont la minime .::i:antitè de liquide a pu se résorber dans 
les heures qui ont préoêJé la mort. C'est par sa pression 
que le Uquiie produit ia dilatation ventricuiaire. et Ton 
peut dire que rij-.rr'w.vjy.vj.'iV ninim'js se caractérise moins 
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par la qiianlil^ Je liquide intra-venlriculaiie que par la 
pression de ce liquiile el la dilatation des ventricules qui 
CD est la conséquence. 

Dans les hydroci^plialies nettement consliluées, la quan- 
tité de liquide difr6re dans des proportions considérables. 
On trouve dans les hydrocéphalies légères de 1 00 à 300 cen- 
timètres cubes de liquide. Les chiffres de 500 centimètres 
cubes, d'un litre sont loin d'être rares. On peut rencontrer 
qucIqueTnis plus de 2 litres de sérosité, 3 litres, S litres 
mt'rae. EnTm il existe des épanchements énormes, invrai- 
semblables comme chez Thydrocéphale du musée de 
Gruikshank où la quantité de liquide s'élevait, dit-on, à 
27 livres. 

La PRESSION du liquide varie aussi beaucoup dans les di- 
verses hydrocé|ihalies. 

A l'état normal, la pression du liquide céphalo-rachidien 
est toujours supérieure à la pression atmosphérique. Aussi 
ce liquide s'écoule-1-il dans les plaies pénétrantes qui attei- 
gnent les espaces sous-arachnoïdiens. Mais de l'avis de tous 
les observateurs, cette ditFérence ne dépasse pas quelques 
millimètresde mercure. Lcyden (4866) a vu la pression do 
ce liquide au niveau de la voûte du crâne, osciller entre 
10 et II centimètres d'eau avec variations respiratoires et 
cardiaques. Jolly (4871) a obtenu des chiffres inférieurs 
encore. François-Frank et Pitres(l)((887) quiont souvent 
mesuré la pression de ce liquide l'ont trouvée en moyenne 
de7à8millimèlrGsdemercure, — La praliquedela ponction 



(1) Arl. Enc'phalc, r.ip,^iil, Diel. eticncli^i- 
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lombaire a pu faire apprécier chez rhomme vivant la pres- 
sion céphalo-rachidienne .1). D'après Quincke el son élève 
Rieken (2^ « d'observations très disséminées, on peut dé- 
duire comme pression normale à la région lombaire, dans 
ledécubitus horizontal et latéral. 40 ù 60 millimètres (d eau), 
chiffre sans doute variable suivant les individus et les cir- 
constances : on peut, en tous cas, considérer le chiffre de 
150 comme indiscutablement patholog^ique ». 

Dans les hydrocéphalies, il importerait surtout de con- 
naitre la pression intra-ventriculaire, car, ainsi que je vais 
le dire, il n\ a pas toujours contioui lé entre les cavités 
ventriculaires el respaco sous-arachnoîdien. Des recher- 
ches dans ce sens auraient leur intérêt. Mais les résultats 
fournis par la ponction lombaire ne sont pas sans valeur. 
D'après Quincke les plus hautes pressions sont observées 
dans la méningite lubercuîeuse : 250, 320. 460, 800. En- 
suite viennent les pressions de Thydrocôphalie chroniq[ue, 
où Ion peut r^n>.ontœr : 290, 400, 120, 270. etc. Dans les 
tumeurs inlra-onlniennes les pressions notées sont abso- 
lument diJèrvntes sui\^nt les cas: 210, 140. 600, 40; 
lorsqu'il nVxisle pas d'hydrvvêphaiie secondaire à la tu- 
meur, la pression céphalo-rachidienne peut fort bien ne 
pas dépasser les chirTrvs normaux. * Il faut du reste savoir, 
dit Ijuïacke. o«e d une manière* oênênie la hauteur de la 
pression n*est pas név>?ssair^ment prv>portionnelle à Tîn- 
tensité des symptv>mes fonctionnels : no^s ofeservations nous 
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permelteot de ctiie d'une manière générale que haute pres- 
sion el graves symptûmes s'associent dans les cas aigus, 
et (]uc liaute pression et symptômes légers peuvent coïn- 
cider dans les cas chroniques, l'encéphale ayant eu sans 
doute alors le temps de s'accoutumer à l'excès de pres- 
sion. " 



Cabactères physiques et composition chihiqde. — Il con- 
vient d'indiquer d'abord les caraclères du liquide céphalo- 
rachidien à l'état normal. 

« Ce liquide alcalin, incoagulable, a une densité do 1005. 
Il ne contient ni Ëbrinogcne, ni serine mais 1 à 2 milliè- 
mes seulement d'une substance semblable îi la sérum-gio- 
buline, ainsi que des propeptoncs ou albumoses préci pi ta- 
bles par l'acide nitrique à froid et se redissolvant à chaud. 
Les matières minérales sont plutôt celles du plasma 
musculaire que celles du [dasma sanguin. On trouve en- 
core une trace de graisse, de cholestérine et quelquefois 
d'une substance dénommée pyrocatéchine (I). » 

Voici maintenant quelques analyses de liquide hydro- 
céphalique. La suivante est duc à Robin : 

Eau 987 

Albumine 1,10 

Graisse ... o,OJ 

Choleatérine 0.21 

Extrait alcoolique et aciiieu-t ^moin3 les selsj . a.la 

Clilorures potassique et sodique 6,14 

Phosphates terreux 0,10 

Sulfates de potasse et de soude o,20 
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L*aiialTse sairante z été pratiquée pv Tron sur le li- 
quide d'un malade de Boomerille (l > alteint d'hydrocé- 
phalie congénitale. 



(hiuitité iWO 

Densité i008 

Réaction nenlie. 

Couleur jaune-fosé. 

Matières orçaniqQes 6.000 

— miDérales f,IOO 

Total des substances fixes 15.100 

Albumine casnlable 0.900 

Albumine totale 2,W0 

Matériaux azotés exprimés en urée. . . ±.000 

Matières crasses 0.120 

Acide phosphorique 1.291 

Acide sulfurique 0,117 

Chaux 0,089 

Chlorure de sodium T.OOO 

Eau 994.900 



J*ai fait pratiquer l^analyse du liquide chez 4 hydrocé- 
phales dont les observations seront relatées plus loin. En 
voioi les résultats. 



1 BoiRXïvnj.»^. Recherches sur rêpilepsie, l'hystérie et l'idiotie. Compte 
rendu de Fannêe 1SS3. 
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On voit d'après les chiffres qui précèdent combien le 
liquide varie peu dans les diverses hydrocéphalies chro- 
niques, combien d'autre part, par ses caractères et sa com- 
position, il se rapproche du liquide céphalo-rachidien nor- 
mal. Il est généralement limpide et clair comme de Teau 
de roche. Sa densité reste au-dessous de 1010. Il ne con- 
tient que de rares cellules lymphatiques et épithéliales. 

Les deux faits saillants de sa composition chimique sont 
d'une part la faible proportion d'albumine, d'aulre part le 
chiffre élevé des chlorures alcalins. La quantité d'albumine 
coagulable qu'il contient n'atteint généralement pas un 
gramme par litre, elle peut rester au-dessous de gr. 50, 
ce n'est qu'exceptionnellement qu'elle atteint 1 gramme, 
i gr. 5 même. La quantité des chlorures alcalins, S à 
8 grammes par litre, est bien supérieure à celle qui existe 
dans le plasma sanguin, où elle ne dépasse pas 3 à 5 gr. 
Il ressort de ces chiffres que le liquide hydrocéphalique 
diffère beaucoup des diverses sérosités hydropiques, et 
que, au moins dans les formes chroniques dont il s'agit 
ici, il apparaît comme une exagération morbide de sécré- 
tion du liquide céphalo-rachidien. 

£xiste-t-il dans la composition du liquide des différences 
correspondant aux diverses conditions pathogéniques dont 
relève l'hydrocéphalie (1) ? Les quelques résultats auxquels 
on est arrivé à ce point de vue concernent surtout la teneur 
du liquide en albumine. C'est dans les méningites tuber- 
culeuses que le liquide céphalo-rachidien se montre le 
plus riche en albumine. Lichlheim y a trouvé les propor- 

(1) Voir Chipault, La ponction vcrtébraie. Trav. de neurol. chirurgicale, 
1895. 
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lions suivaates. i ; 1,6; l,3ii ; 1,1 ; 2,4 0/00. Freyhaii ar- 
riveà des résultais analogues: dans la méningite tubercu- 
leuse il D'à jamais trouvé la proportion d'albumine au- 
dessous de 1 0/00, et d'ordinaire beaucoup au-dessus. — 
Dans les exsudations aiguës, la teneur en albumine s'élè- 
verait d'après Quincke à 1 et 2 0/00. — Dans les hydrocé- 
phalies par stase dues h des tiimi^urs. les résultats obtenus 
par les auteurs sont assez contradictoire?. Quincke a vu ta 
proportion d'albumine atteindre 3, 5 et 7 0/00 dans trois 
ponctions successives faites pour une tumeur du cervelet. 
Par contre Lichtiieim dans six cas de tumeurs a trouvé 
deux fois des traces seulement d'albumine et les autres 
fois 0.8; 0,4; 0,73; 0,4 0/00. 

On peut trouver dans quelques formes très spéciales 
d'hydrocéphalie, dans l'hydrocéphalie externe par exem- 
ple, des caractères très différents du liquide hydrocépha- 
lique ; je tes indiquerai au cours de cet ouvrage. 



SififîE DU L[Qi;iDE. — Le liquide, dans l'hydrocéphalie 
interne, occupe les cavités vent ri eu la ires : ventricules 
latéraux surtout, troisième ventricule ol quelquefois qua- 
trième ventricule. Maïs une question à étudier est la sui- 
vante; Quelles sont les relations de l'épanchement veutri- 
culaire avec l'espace sous-arachnoïdien ? 

Depuis Magendie (1), il est généralement admis que le 
système ventriculaire communique avec le confluent sous- 
arachnoïdien postérieur par un orifice de la pie-mère, 
que l'on a désigné depuis sous le nom de trou de Magen- 
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die. Cette communication a liU' de nouveau affirmée pari 
Luschka, UyrtL etc. Lusclika admet de plus deux commu-' 
nicalionslatérales au oiveau des plexus latéraux flu 4" ven-J 
tricule. Dès lors pour certains auteurs, cavités venlricu-l 
laires et espace sous-araclmoïdleo ne foûl qu'un système 1 
unique oii se meut librement le liquide céphalo-rachi- 
dien. 

Il est un fait indiscutable, c'est l'existence réelle de ta 
communication de Magendie dans le plus grand nombrede 
cas après la naissance. Mais l'origine de celte communi- 
cation reste indécise. Elle n'a pas été rencontrée durant la 
période du développement fœtal. Elle est constituée par 
une lacune de la pie-mère dont la lumière varie considé- 
rablement d'un sujet à l'autre, se présentant tanlûl comme 
un trou, tantôtcomme un réseau à larges mailles, Pour ces 
raisons diveises il est infiniment probable que le trou de 
Magendie n'est en quelque sorte qu'un fait secondaire, ré- 
sultant d'une atrophie localisée de la pie-mère consécutive 
à la naissance. Mais cette communication une fois produite, 
le système vcnlriculaire et l'espace sous-arachnoïdien ne 
conservent pas moins chacun une autonomie propre, une 
statique locale, malf^ré la continuilédu liquide interneet 
du liquide externe. 

Que deviennent ces rapports dans l'Iiydrocépliiilic? Dans 
quelques cas la communication des deux systèmes permet 
à l'épanchement ventriculaire de se répandre en partie 
dans l'espace sous-arachnoïdien. Dans la grande majorité 
des faits néanmoins, l'hydrocéphalie est exclusivement 
intra-venlriculaire. Bien plus dans un assez grand nombre 
de cas d'hydrocéphalie il esl avéré que la communication 
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; systèmes n exi 
sieurs causes. 

Tout d'abord, à ce que la pie-mère a pu conserver au 
niveau de l'espace sous-arachnoïdien ses dispositions fœ- 
tales et ne s'est point perforée. J'ai observé un fait (ob- 
serv. V), qui paraît démontrer celte hypothèse. J'avais 
tenté de traiter l'hydrocéphalie par la ponction lombaire 
et j'avais fait une ponction blanche. À l'autopsie, ayant 
d'abord ouvert le rachis je constatai la vacuité presque 
complète de l'espace sous-arachnoïdien spinal malgré la 
position verticale donnée au sujet. Le crâne ouvert, le 
cervelet soulevé et l'arachnoïde incisée, il ne s'écoula pas 
une ^oiitle de liquide malgré létal de plénitude du sys- 
tème venlriculaire dont je retirai par ponction 700 centi- 
mètres cubes. J. O'Garroll (1) a relaté récemment deux cas 
d'hydrocéphalie avec absence complète de communication 
ealre le 4" venlricule et l'espace sous-arachnoïdien ; le 
4' ventricule était complètomenl obturé parune membrane 
élendue du cervelet h la moelle allongée. West (2) avait 
signalé déjà la possibilité de ces faits. 

Dans d'autres cas la séparation des deux systèmes se 
fait non plus au niveau du 4* ventricule, mais au niveau 
de forifice de l'aqueduc de Sylvîus dans le venlricule 
moyen. West a donné la relation de trois observations dans 
lesquelles cet onfice était fermé par la membrane interne 
très épaissie du 3' ventricule. Je relaterai plus loin un fait 
(observ. Il) ofi l'insuccès de la ponction lombaire tenait & 



.1., Thf Dublin JnunMil of médical ïi 
tes maladies des enfanis. 
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celle môme cause. Lemailre (1) vienl lie relater un fait 1 

analogue. 

Quelle qu'en soit la cause, il est démontré que la com- 
munication entre les cavités ventriculaires et l'espace sous- 
arachnoïdien manque souvent dans l'hydrocéphalie. Il i 
convenait d'insister sur ce fait à cause de son importance j 
pour le Irailemenl chirurgical. 



II. 



Le cerveau hydrocépliah?». 



L'accumulation du liquide dans les cavités ventriculai- 
res a pour résultat direct la dilatation de cex cavités, lé- 
sion essentielle de toute hydrocéphalie. Celte dilatation 
peut avoir tous les degrés. Au degré maximum les hémi- 
sphères cérébraux apparaissent comme deux poches vési- 
cuieuses, qui s'alTaissent dès qu'on les ouvre et qu'on 
laisse le liquide s'écouler. 

La dilatation des ventricules latéraux dans les css les 
plus typiques est générale, c'est-à-dire qu'elle porte à la 
fois également sur les deux ventricules et sur tous les pro- 
longements de ces ventricules. Il arrive quelquefois cepen- 
dant que cette dilatation n'est pas égale et se montre no- 
tablement plus accentuée d'un côté que de l'autre. Cette 
inégalité de dilatation des ventricules est assez fréquem- 
ment signalée dans les observations de Bourneville. Nous 
verrons plus loin qu'elle trouve quelquefois son explica- 
tion dans l'unilatéralité de la lésion primordiale dont re- 
lève l'hydrocéphalie. Dans d'autres cas, cette dilatation 



(I) LEM*iTii8(de Limoges). Congrès dt Moscou, 1891, 
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vealriculaire se localise plus spéciulement au niveau de 
certaines cornes. C'est ainsi que dans celte forme que Boup- 
neville a dénommée hydrocéphalie scaphocéphalique, sur 
laquelle je reviendrai, la dilatation occupe exclusivement 
ou presque exclusivement les cornes occipitales. 

Sous l'action Je la pression du liquide intiu-veolricu- 
laire, les trous de Monro se dilatent et atteignent parfois 
une largeur considérable ; dans l'une de mes observations, 
ils présentaient jusqu'à S centimètres de diamètre. Dans 
les cas semblables, le 3* ventricule est lui-m<îrae passable- 
ment distendu; la nature do ses parois ne lui permet pus 
cependant d'atteindre des proportions relativement aussi 
fortes que celles des ventricules latéraux. L'aqueduc de 
Sytvius peut lui-môme Ôlre dilaté. Dans ce cas, lu dilatulina 
s'étend jusqu'au 4' ventricule. 

Deux conditions influent sur l'intensité el l'étendue de ce 
processus de dilatation : c'est d'une pari la quantité du li- 
quide, d'autre part l'époque de début de l'Iiydrocéphalie. 
Dans les hydrocéphalies très précoces qui se produisent 
durant le développement embryonnaire, la généralisation 
de la diialalion à l'ensemble du système venl rie u laire esl 
la règle. Dans les hydrocéphalies plus tardives, la réparti- 
tion de l'épanchement est différente ; en raison de la résis- 
tance beaucoup plus grande de la région de la base du cer- 
veau, le liquide s'accumule surtout, ou du moins avec une 
prédominance relative, dans les ventricules latéraux. 

Sous l'influence de cette dislensiun ventriculaire, la 
substance cérébrale subît des modiriciilions iniporlanlesqui 
tiennent tout d'abord à la compression du lissu cérébral 
entre le liquide ventriculaire et les parois crâniennes, al 
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ultérieurement au développement en surface des hémi- 
sphères qui se fait parallèlement à la dilatation du crâne. 
Au niveau des hémisphères, la substance cérébrale est 
très réduite ; son épaisseur peut être encore de 2 à 3 cen- 
timètres ; mais elle peut descendre à quelques millimètres, 
jusqu'à 2 millimètres et même moins. Les parties où la 
réduction de la paroi est la plus considérable sont la région 
du vertex et les parties antérieures des lobes temporaux. 
La substance cérébrale est souvent condensée à un haut 
degré; elle est d*autrcs fois œdématiée et ramollie. Les 
circonvolutions sont aplaties, effacées ; les sillons ont pres- 
que disparu, réduits à une ligne. A la surface, la pie-mère 
apparaît mince, très pâle. 

Le corps calleux est aplati, considérablement aminci, 
quelquefois même réduit à l'épaisseur d*une feuille de pa> 
pier. La voûte à trois piliers est allongée et atrophiée. 

A rintérieur des ventricules, la membrane ventriculairc 
est ordinairement épaissie. Dans certaines formes sur les- 
quelles nous reviendrons, elle présente des lésions spécia- 
les. L'état des plexus choroïdes varie aussi suivant les cas, 
tantôt hypertrophiés, tantôt aplatis et exsangues. Le scp- 
tum lucidum est aminci, parfois déchiré par places. Le 
plancher des ventricules subit aussi les effets de la pression 
du liquide : la couche optique et le corps strié sont dépri- 
més, aplatis, allongés avec tendance à s'écarter l'un de 
Tautre, distants réellement Tun de Tautre dans certaines 
hydrocéphalies très précoces. 

A ces diverses lésions morphologiques correspondent 
des altérations de structure qui ont été bien étudiées par 
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Anton dans un important travail (1) dont je vais exposer 
les conclusions. 

La dilatation des cavités vcniriculaires se fait surtout 
aux dépens de la substance moiiullairedes hémisphères par 
un processus atrophiquc <|ui poiti» également sur le calibre 
et sur le nombre de ses libres ; l'atrophie atteint aussi le 
plus souvent les Bbres du corps calleux. La substance 
médullaire n'est pas cependant parliculiërement exposée à 
la compression et Anton est porté à croire que son atrophie 
est plutôt sous la dépendance d'un trouble de nutrition. 
L'étude de la circulation cérébrale, eu effet, a démontré 
que normalement la disliibution vasculaire cstbcaucoup 
■■ moins favorable à la nutrition des couches médullaires 
profondes qu'à celle Je la surface corticale : les lésions 
parencéphaliques, certains ramollissements du centre des 
hémisphères chez les vieitlai'ds, sont une conséquence de 
cette disposition, ainsi que Kundrnt t'a établi. Il est donc 
probable que la réduction de la substance médullaire dans 
l'hydrocéphalie est d'ordre Irophique et tient en grande 
partie à la gène de la circulation qui résulte de la haute 
pression du liquide. 

L'écoi'ce du cerveau est notablement moins atteinte dans 
son étendue et dans sa structure. Les grosses cellules gan- 
glionnaires de l'écorce paraissent cependant conserver pen- 
dant un temps anormalement long leur forme ronde em- 
bryonnaire. D'autre part, fait important, le processus de 
myélinisation des fibres nerveuses inlra-corticales paraît 
retardé. 
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Du côté des vaisseaux, Anton signale une dilatation 
uniforme et considérable de l'espace péri-vasculaire dont 
les connexions avec l'espace sous-arachnoïdien peuvent 
nettement se démontrer : « On est autorisé à admettre, 
ajoute-t-il, que le liquide céphalo-rachidien, du fait de 
l'encombrement venlriculaire, se fraye une voie le long des 
vaisseaux. » 

Dans les faits observés par cet auteur les faisceaux py- 
ramidaux étaient de dimensions très réduites ; l'atrophie 
du système de ces faisceaux s'étendait jusque dans la 
moelle épinière. Dans quelques cas vraisemblablement 
cette atrophie est primitive et antérieure à l'époque du 
revêtement de myéline des fibres nerveuses. Ailleurs il 
s'agit d'atrophie dégénérative. Frederick Schulze (cité par 
Anton) a rapporté un cas de dégénérescence secondaire 
du faisceau pyramidal chez un enfant de 2 ans i/2. — 
Tuszeck et Cramer (1) ont également constaté la dégéné- 
rescence des faisceaux pyramidaux chez un hydrocéphale 
idiot mort à 42 ans. — Dans un cas d'hydrocéphalie 
considérable (5 litres et demi) chez un enfant de 5 mois, 
Haushalter et Thiry (2) observèrent une atrophie et une 
sclérose très marquées des cordons pyramidaux ; il y avait 
eu pendant la vie une contracture généralisée. — Cette 
dégénérescence ne peut cependant être considérée comme 
constante. 

Ces altérations de structure démontrent que l'hydrocé- 

(\) Tuszeck et Cramer, Un cas d'hydrocéphalie de dimensLons insolites. 
Arch. far Psych, und Neruenhk., XX, Heft H, 1889. 

(2) Haushalter et Thiry, Etude sur l'hydrocéphalie. Rev, de Médecine ^ 
août 1897. 
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pbalie peut troubler les fondions céicbrales non seule- 
ment par compression du tissu nerveux, mais aussi par 
des li-oubles de développement qui sont d'autant plus 
marqués que l'hydrocéphalie est plus précoce. Dans un 
grand nombre de cas, en efTel, le poids du cerveau chez 
les bydrocépliales (non compris bien entendu le poids du 
liquide intra-ventriculaire), est sensiblement intérieur au 
poids du cerveau normal. 

Peu d'auteurs ont étudié le développement du cerveau 
au point de vue de son poids de la naissance à l'âge adulle. 
J'utiliserai cependant les résultats de la slatisliquo de 
Boyd (1) qui porte sur 1913 cas, de la naissance & 20 ans, 
et je comparerai ces chiffres avec ceux donnés par Bour- 
sevitle dans quelques-unes de ses observations (2), sous 
forme du tableau suivant qui en fait ressortir Icsdiircrcnces. 

POIMMOTEN DE l'encéphale ( lBSrHVAT10'<S OE BOLU^EVILLE . 

D'ikPHBS BOïl». p^lj,, jj p^^ ji, 

A la naissance . . .131 rBnrtph.k liquido 

Desix moiaàunati. 111 Enfant de neuf mois 

(obs. VI) 65B 1000 

De I an à 2 ans. . 942 Enfant de deux ans 

(obs. IVj im soo 

De3ù4ans. . . . 1097 Enfant de 2 ans 1/2 

[ubs. III) 05b 9G0 

De *i 7 ans. . . . lUO Enfant de G ans 

(obs. XIV) .... mvi 
De 7 i 14 ans, . . 1302 Enfant de i:i ans 

{obs. Il) 1180 130 

Enfant de 13 ans 

(obs. XI) 770 570 

Entant de neuf ans 

(obs. XII) .... IBiO 3(» 

De 14 à 20 ans . . 1374 Hydrocéphale de 18 

ans (oba. i) . . . , 1560 390 

(1) CiU par Makouvkibh, in Traité d'Ânatomie de Poirier. 

(3) BoDniiRTiu.1, De quelques formes de l'bydracâpbolie. In : Recbcrcbea 
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D'après ces chifTres on constate que le poids de l'encé- 
phale chez les hydrocéphales est le plus souvent notable- 
ment inférieur au poids normal du cerveau de Tâge cor- 
respondant. Dans les deux derniers cas de Bourne ville 
(obs. XII et I) c'est cependant Tin verse que Ton constate. 
Mais si Ton se reporte aux observations mêmes on se con- 
vainc qu'il ne s*agit pas d'hydrocéphalies typiques : dans 
l'observation I le crâne était normal, il existait des lésions 
de méningo-encéphalite ; dans l'observation XII il existait 
une méningite purulente. 

Nous sommes donc autorisés à conclure que Tépanche- 
ment hydrocéphalique entrave le développement du cer- 
veau non seulement au point de vue de sa structure, mais 
aussi au point de vue de son volume, et cela d^autant plus 
que l'hydrocéphalie est plus abondante et qu'elle se pro- 
duit à un âge moins avancé. Chez les sujets arrivés à un 
âge avancé on peut ne pas constater de diminution dans le 
poids du cerveau. Chez un malade de Christian, mort à 
40 ans, le poids du cerveau était de 1400 grammes malgré 
une hydrocéphalie abondante (HOO gr.). « Le cerveau étalé 
sous la pression, écrit l'auteur, paraît avoir gagné en éten- 
due ce qu'il avait perdu en épaisseur. » 

C'est à dessein que j'insiste sur ces altérations de struc- 
ture et de développement du cerveau chez les hydrocé- 
phales. Dans révolution morbide elles rendent compte 
d'un certain nombre de symptômes que l'on aurait tort 
d'attribuer exclusivement à la présence du liquide. 



sur Tépilepsie, l'hystérie, Tidiotie et l'hydrocéphalie. Compte rendu pour 
Vannée 1883. Je me reporterai très souvent à cet important mémoire 
dans la suite de ce travail. 
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LE CRAME HTDROGËFHALE. 



Evolution générale du crâne hydrocéphale. — Ilydrocéiilialies rongé- 
nilalea et précoces. — Les grands crânes membraneux. — Méca- 
nisme de la dilatation crânienne dans les hydrocéphalies tar- 
diïea. — L'anÛt du processus hydrocéphaliiue et l'ossirication 
secondaire du crâne : le crâne de Bordini. — Les processus de gué- 
rison de l'hydrocépliBlie. Les hydrocéphalies à crâne épais. 

Caractères murphologçiques du crâne hydrocéphale. 

Crâniométrie de t'hydrocépholie. La brachycéphalie hydrocépha- 
lique. 

La capacité du crâne hydrocéphale. 



Sous l'influence de la pression inlérieure qui délermine 
la dilatation des vonliicules le crâne subit également un 
mouvement d'expiinsion qui aboutit k la dilatation de la 
botte crânienne. Dans quelques cas cependant, qui consti- 
tuent une infime exception, le crâne conserve ses dimen- 
sions normales. C'est généralement dans une ossification 
prématurée des sutures qu'il faut chercher la raison de 
cette exception : Thydrocéphalie reste dans ces cas objec- 
tivement latente. Je reviendrai sur cette forme rare, dont 
je relate plus loin une observation personnelle. 

La dilatation crânienne reste donc dans rimmcnsc ma- 
jorité des cas la conséquence la plus caractéristique de 
l'hydrocéphalie. A l'âge où se produit le plus souvent 
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rhydrocéphalie, le crâne est encore dans la période de dé- 
veloppement ; ce développement se trouve profondément 
modifié par les conditions nouvelles de la pression intra- 
crânienne. L'évolution du crâne hydrocéphale nous arrê- 
tera tout d'abord ; nous étudierons ultérieurement ses ca- 
ractères. 

Évolution générale du crftne hydrocéphale. — I. — ^hy- 
drocéphalie congénitale ou précoce^ qui atteint le fœtus ou 
le nouveau-né, évolue en raison de l'état du crâne à cette 
période de la vie. 

A l'état normal, au moment de la naissance, les bords 
des os du crâne sont seulement contigus et réunis par des 
sutures membraneuses. Les angles correspondant à la 
rencontre dos bords osseux sont aussi à Tétat membraneux 
constituant les fontanelles au niveau du bregma,du lambda, 
du ptérion, de Tastérion. « Peu de temps après la nais- 
sance, dit Poirier (1), la voûte du crâne subit une expan- 
sion dans sa totalité ; les sutures et les fontanelles s'élar- 
gissent à tel point que dans certains cas on pourrait croire 
aune hydrocéphalie. Les sutures peuvent acquérir de ce 
fait des dimensions très grandes. » Les progrès de l'ossifi- 
cation déterminent au niveau des bords osseux la produc- 
tion de dentelures pour l'engrenage réciproque des os voi- 
sins, et produisent d'autre part peu à peu le rétrécissement 
des fontanelles, des latérales d^abord, puis des supérieures 
qui ne disparaissent complètement que vers 2 ans. Mais il 

est dans cette évolution des différences individuelles assez 

(i) Poirier, Traité d'anafomie. 
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graniles. Bonnaire (i) a bien décrit ces variations de l'ossi- 
llcaLion dont le retard et i'accélâralion constituent quel- 
quefois de véritables anomalies. L'ossification prématurée 
des sutures a, au point de vue qui nous occupe, comme 
je l'ai dit tantôl, une grande importance. D'autre pari, 
le relard dans l'ossification a comme conséquence la lar- 
geur anormalement prolongée des sutures el des fonta- 
nelles; c'est dans ces cas qu'apparaissent des points sur- 
numf^ruires d'ossîfîcatioa, origines des os wormiens. Ces 
points surnuméraires ne traduisent point en effet, comme 
on l'a dit, une tendance h l'excès d'ossificaliou * ils ma- 
nifestent au contraire, ainsi que Manouvrier l'a reconnu, 
l'insuffisance des points d'ossification normaux, qu'ils vien- 
nent suppléer par places. Ces os wormiens, très variables 
comme nombre el comme dimension, occupent les fonta- 
nelles et les sutures, surtout les sutures sagittale et lamb- 
doïde ; ils se développent généralement au moment o(t 
se forment les dentelures osseuses. 

Lorsque le processus bydrocéphalique surprend le crftne 
dès la naissance ou les premiers mois de la vie, sa consé- 
quence immédiate est l'agrandissement de toutes les di- 
mensions du cr&nc, de tous ses diamèlres. Les sutures et 
les fontanelles s'élargissent. Dans quelques hydrocéphalies 
congénitales très précoces, on peut constater la persistance 
de la suture métopique qui normalement à la naissance a 
disparu dans ses trois quarts inférieurs. Les os ainsi écar- 
tés, le crâne est souvent en très grande parlie membra- 
neux (fig. I}. Ailleurs la nutrition des os est compromise 



(l) BoxHAiHE, t'rogré 
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par la pression qu'ils subissonL ; la couche de diploé ne se * 
développe pas, les os de la voùle sont d'une minceur 
extrême, leur amincissement peut aboutir à la pioduction 
de perles de substance osseuse (fig, II) ; ils sont flexibles, 




La grande circonférenca horizonlale mesure 66 ccntimèlres. 

La voilte est presque eatièrement ineiiibraneuse. 

Ls grande fontanelle ou oiieux l'espace membraneux compris entra la 
[roulai et les pariélaui mesure 27 centinitlres de longueur, sur 26 cen- 
timètres de large. 

quelquefois comme parcheminés, transparents et rayonnes; 

Lorsque l'hydrocéphalie ne produit pas trop rapidement 
niveau des surfaces membraneu- 
upplémentaireSf pointa d' 



4 



la mort, apparaissent au 
Bes des points osseux i 



l'origine ^J 
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d'os wormiens. au niveau des fontanelles el des sutures 
inter-pariélaie cl larabdoide. La fréquence, le nombre, 
les dimensions des os wormiens sont des caractères im- 
portants du crâne hydrocéphale (fig. IV) ; ils justifient 
lopinionde Manouvrier relative à la signification de ces os. 




Sur ce crâne hydrocéphale eu grande partie ossifié, l'asymétrie porte sur- 
tout sur la région Tronlnle, la suture mélopique étant fortement dâviée 
à gauche. Celte asymétrie est due À ce que la suture fronto -pariétale 
gauche s'est ossifiée alors que celle du cOté droit est restée en grande 
partie memhraaeuse : aussi y a-t-il une dépressiou au niveau de la 
première, tandis que le crâne s'est largement développé aux dépens de 
la seconde. 

La voûte osseuse est d'une minceur extrfme ; cet amincissement est allé 

s points jusqu'à production de pertes de substance : de chaque 

eùlé de la suture métopique et sur lu région puriétaie droite ; au niveau 

de ees trous, l'os est remplacé par une membrane fibreuse, analogue 

& celle des fontanelles. 




S4 CIIAI'ITRE l[[ 

Tout autre est l'évolution du crâne, lorsque rkydrc 
phalie débute à un âge plus avancé, alors que les foc 
nelies ont disparu, que les sutures sont engreuées, chez 
enfants du second âge, chez les adolescents. Dans ces cas, 
lorsque la pression atteint un ceitaiu degré, elle aboutit 
encore à l'écartement des os, mais pour cela il faut qu'elle 
produise le désengrènement des sutures. Le fait intéressant 
est ici la produclion entre les os distendus d'un tissu mem- 
braneux nouveau, et l'on doit se demander quel est le pro- 
cessus qui aboutit à la production de ce tissu. Bourneville 
chez certains malades (idiots avec lésions méningitiqueset i 
distension des sutures) a rencontré une lésion curieuse dea ■ 
sutures qui se présentaient à l'extérieur sous la forme de 
cordons rouges, saillants, sinueux, deSà 4 millim&tres de 
largeur, à l'intérieur comme une ligne rouge finement 
dentelée, mais ne formant pas de saillie comme sur la 
face externe; dans la substance in ter-su lu raie s'était pro- 
duite une prolifération de tissu très intense aboutissant k 
une sorte de bourrelet vasculaire. Bourneville admet qu'un 
processus analogue doit exister k la première phase de la 
distension des sutures chez les hydrocéphalesqui nousocl 
cupent. Chez eux toutefois, si le crâne peut redevenir en 
partie membraneux dans les espaces inter-désuturés, le 
squelclle reste bien plus étendu et plus épais que dans les 
formes précédentes. 

Jusqu'à quel âge l'hydrocéphalie est-elle capable de pro- ' 
duire la dislocation et la distension des sutures ? Les sutu- 
res sont les organes principaux de t'accroissemenlcr&nien 
et elles ne s'ossifient complfctement que lorsque celui-ci est 
terminé. Les auteurs ne sont pas d'accord sur l'époque où 
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;râne est aciievée. Pour Quctelct, 



la croissiii 

rait vers 30 ans. Pour Parchappe. d'après ses measu rai ions, 
l'ail gai en ta lion du volume de la tête semblerait continuer 
jusqu'à 60 ans. Malf^ai^ne admet que la tôle augmente jus- 
qu'à 10 ans ; il doute fort que son accroissement continue 
au delà de celte époque. D'après Ribbes (1), l'ossification 
des sutures apparaît en moyenne de 40 à 45 ans dans les 
races supérieures, de 25 à 28 dans les races inférieures. 
Quoi qu'il en soit, bien avant d'arriver h l'ossiCcalion déR- 
nitive, les sutures présentent une résistance qui rend diffi- 
cile leur distension par exagération de la pression intra- 
crâniennc. Les faits démontrent qu'à un certain âge, cet 
excès de pression produit des pliénomènes de compression 
cérébrale qui entraînent la mort avant que la disjonclion 
des sutures puisse se produire. 

L'hydrocéphalie cepemiant peut se développer encore 
chez les enfants du second âge et les udolesceuls. Je rela- 
terai l'observation d'un enfant chez qui les premiers symp- 
tômes apparurent ii 7 ans. Dans un fait de Rilliel et Bar- 
thez il s'agit d'un enfant de 9 ans. Dans une observation 
de Bournevilie (2) les premiers signes d'hydrocéphalie se 
montrèrent de 12 à 13 ans. Chez un jeune homme de 
1 7 ans, Raymond (3) constata pendant la vie que les parié- 
taux n'élaient pas soudés; la liMc n'était pas grosse (32 cent.), 
cependant la mère affirmait que son volume avait consi- 
dérablement augmenté depuis le début de l'affection qui 



il] Ribbes, Th^sc île Paris, 1885. 

(3) BuLHiiEviui, Bcch. clin, sur l'épilepsie, lliyetérie et l'idiotie. Compte 
retuiupour l'année 1890. 
(3} Ratmosb, Clin, des malail. ilu aysl. neif., 1B97, 
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remontait à un an seulement ; à Taulopsie, les os d*une 
grande minceur, translucides, n*étaient pas soudés ; le 
frontal était séparé par la suture métopique ; les sutures 
coronale et sagittale persistaient comblées par un tissu 
fibreux lâche, de sorte que les bords osseux en contact 
pouvaient s'écarter d'une distance de 5 à 6 millimètres. 
Dans tous ces faits il s*agissait d'hydrocéphalies sympto- 
matiques de tumeurs cérébrales. 

Telles sont les déviations du développement crânien 
dans la période d'activité de l'hydrocéphalie. Le plus grand 
nombre des hydrocéphales meurent rapidement durant 
cette période. 

II. — Dans quelques cas le processus hydrocéphaliquc 
se ralentit, s'arrôle même. Chez les enfants qui survivent 
plusieurs années, le crâne peut alors s'ossifier dans toutes 
ses parties, les fontanelles même disparaissent. Certains 
hydrocéphales chez lesquels le processus morbide est 
complètement arrêté, peuvent vivre assez longtemps avec 
leur infirmité. Je crois intéressant de donner ici la des- 
cription du crâne d'un de ces hydrocéphales adultes que 
j'ai étudié récemment avec Bonnifay (1). Ce crâne, remar- 
quable par ses énormes dimensions, est celui d'un nommé 
Bordini qui vivait à Marseille à la fin du XVP siècle et y 
mourut à l'âge de 50 ans vers 1616. 

Crâne de Bordini. ~ Ce crdne augmenté dans tous ses diamè- 
tres, de forme globuleuse, est de plus irrégulièrement développé : 
déprimé à droite, saillant à gauche au niveau des régions occipito- 
temporales. 

(1) L. d'Asthos et J. Boxnifay, Le crdnc hydrocéphale du muséum de 
Longchamp. Marseille médical, 1" janvier 1897. 
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iSa CAPACITÉ est de 6 tilres :tO. 

UMMÉTREg. — Les principaux diamètre!* sonL les suivanls : 

Diamètre transversal maximum 268 miUimèlres 

Diamttre anléro-posUrieur maximum 274 — 

Diamiire vertical (de lapitphyse basilaire lie l'oc- 
cipilal au point le plus Éloigné delà voùledu 

crâne) 196 — 

Diamètre oblique droit {de la bosse frantale droite 
au point le plus éloigné du pariétal gauche). 278 — 

Dinmùtrc oblique gauche 300 — 

Indice cépkalique 97,8 

On voit d'après ces mensurations que les diamètres transverse et 
antéro-postérieur tendent à s'égaliser. Le crâne est fortement bra- 
rhycéphale. La mensuration des diamètres obliques donne en outre 
la mesure de la déformation plegiocéphaltque du crAne très mar- 
quée, comme en témoigne la comparaison de ces diamètres. 

CiKCo^PËRENCF.s. — 1° La 'jraniie circonférence horizontale passant 
par la glabelle et le point le plus éloigné de la voûte pariéto-occi* 
pilale a 87 centim^rtfs. Mais ce n'est pas la cirronférence maxima. 
Iklle-ci passant par les bosses Tronlales et les bosses occipitales, 
selon le procédé de mensuration de Welcker, est de 8S cm. 3. Si 
l'on clierclie la part qui revient au frontal et aux pariétaux dans 
cette circonférence , on trouve : 

Demi-circo.nférence antérieure 35 centimètres 

Demi-circonférence postérieure I>3 — 

ce qui dénote déjà un développement très considérable des parié- 
taux. 

2» La grande eireonfèrence saniltaU mesure dans son ensemble : 
80 cm, 2, il savoir; 

Du point sus-orbilaire au hregma 2S cm. 

Du bregma au lambda 27 — 

Du lambda à finion 9 — B 

De i'inion à lopislhion 6 — 5 

Du bord antérieur du trou occipital au 

point nasal il — 

Du point nasal au point sus-orbilaire ... I — 
3* La eireonfèrence transversale donne pour sa partie supérieure, 
d'un conduit auditif (racine horiz.ontalede l'apophyse xygomatique) 
k l'autre, en passant par le bregma : 63 renlimétres ; et pour sa partie 
inférieure (ligne rejoignant les mêmes points en passant sous le 
crAne) : 15 i-entimètres ; soit pour la totalité : 78 centimètres. 
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Os. — Si nous examinons rhaque OS en particulier, nous Momm 
rraj))iés par le grnnd Jéveloppemenldes os de la roule qui raracté'l 
risent l'hydrocéphalie. 

Le frontal, très liombé, forme environ le liers de la voùle. 11 est 
ossifié dans loute son éleodue et ne prëseole pas de trace de suture 
mélopique. Les bosses ne sonl pas eittraordiDairemenl développées 
et l'ensemble représente a^sez bien un segment de i^phère. L'épais- 
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arur do \'<» <r«ii« de & niUinèms («a Bircui é» bosses) à 
m^to«»dwuhe|iu<i«3lM|Auépttbauet se rèdntl à 2 nilUmètm 
Mxr )m bards qui «t«iïiiMnl la fcalUMOe «ntèricore. 

Mmblwtit |dns «ncnn à d<rs 5CfinM>l« 4e ffcfii s4bs nîHie flot 
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•i^WHi Am biM4* sMi 4« 41 «MtiMètm «■■■ lis dosx ai 
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l'élat normal. Mais la portion de cet os qui concourt à la rormalion 
de la base ii6 paralL pas hypertrophiée. 

Le temporal est à peu près normal dans sa portion érailleuse. 

Les 03 de la base sont asses mal conservés : on ne trouve plus de 
trace du corps du spiiÈnoïde. Les trous décliirés antérieurs et 
postérieurs sont noIaMernenl agrandis, en partie du moins, par Tu- 
aure des rochers. 




Fiorm» IV. — Le crrtne de 



La sature sagittale était comblée par de grands os wormiens, dont lea 
uns se sont détacbés, dont les autres sont encore on place. 

Lca sutures lambdoldcs sont ferniées par de longues aiguilles osseuses, 
ui milieu desquelles se trouvent intercalés de nombreux o 



SuTUftEB. — Les sutures qui relient lea uns aux autres les os du 
cr&ue sont remarquables par leur largeur et la multiplication de 
leurs dentelures et des os surnuméraires. 

Au bregnia on trouve un espace vide irrégulici', en fleur de trèfle, 
de .13 millimètres de long sur 35 millimètres de large. Cet espace 
n'était probablement pas comblé par un os worinien, car ses bords 
De présentent pas d'aiguilles articulaires ; ils se terminent en s'a- 
mincissant et devaient se continuer avec la fontanelle antérieure. 

Au niveau de la suture saglUale, du bret;ma au lambda, on ren- 
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contre un certain nombre d'os wormiens, dont l'un mesure 1 
limètres de long sur 5 centimètres de large. Quelques-uns de ces 
os se sont détachés el ont laissé au niveau du lambda plusieurs es- 
paces vides, mais à contours dentelés démontrant qu'ils étaient 
occupés autrefois par des piùres osseuses. 

C'est surtout dans les deux liranclies de la suture lambdoïde que 
ces os wormienssesont multipliés. La largeur de cos suturesatteinl 
jusqu'à 4 centimètres, et au niveau des astérions on peut compter 
jusqu'à 12 os wormicns igui se sont substitués aux fontanelles. On 
en trouve aussi, mais en moins fïrand nombre, au niveau des sutu- 
res fronto-pariétales. Aucun au niveau des sutures temporo-parié- 
talcs, qui sont normales. 
Face. — Celle-ci, surplombée de tous eûtes parla boltecrànienne, 

se présente à la fois un pou élargie et sensiblement raccourcie dans 

ses dimensions. ^^^| 

Diamètre bhyijomalique 140 mm. ^^^H 

Longueur du point nasal au point alvdo- ^^^H 

^^^1 

Les orbites surtout sont notablement élargies et surbaissés. ^^^| 

Oiamf'tre vertical (le l'orbite 35 mm. ^^^| 

Diamètre horizontal 50 — ^^^M 

Indice orbitaire "0 

Le fait essentiel do l'évolution du crâne dans les cas 
semblables nst la tendance à l'ossificalion complète de la 
botte crânienne. La description ci-dessus le démontre. Sur 
ce crâne énorme les larges surfaces membraneuses 
primitives ont été comblées par un travail d'ossilîcation qui 
a dû être très ac tif après l'arrôt du processus hydrocéphali- 
qtie. Au niveau do leurs bords, certains os ont poussé de 
longues aiguilles osseuses, nettement apparentes au niveau 
des sutures, notamment de la suture lambdoïde où elles 
présententjusqu'îii centimètres de longueur. Ailleurs, au 
niveau de la sagittale, au niveau des fontanelles, l'ossifi- 
cation s'est faite en des points indépendants, origines d'os 
sésamo'ïdes qui mesurent jusqu'à 6 centimètres de long 
sur 5 de large. 
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Les os du crâne linisscnt par acquérir une épaisseur 
normale. Quelquefois niCnie ils présenlent une épaisseur 
inaccouluméc, conséquence d'une hypernulrition d'origine 
probablement congestive. Pour ces derniers cas, certains 
auteurs ont donné de l'épaisseur anormale des os du crâne 
une interprétation qui mérite qu'on s'y arrête. 

Antoine Andral, qui avait remarqué l'épaisseur de cer- 
tains crânes d'hydrocéphales d'Age avancé, la considérait 
comme le signe du pi'ocessus de guérison de l'hydrocépha- 
lie : pour lui, l'inaptitude du crâne à combler le vide 
laissé par la résorption graduelle de l'épancbement, la 
boite osseuse la compensait par un épaississcment de sa ta- 
ble interne. Rourneville (1) a émis une opinion analogue. 
Après avoir présenté l'histoire détaillée d'un certain nom- 
bre d'hydrocéphales, il les divise en deux groupes. Dans 
l'un il s'agit d'enfants do 2 à 3 ans : sutures et fontanelles 
sont larges, membraneuses ; les os sont très minces ; le 
liquide abondant, de 300 à tOOO centimètres cubes. Dans 
le second il s'agît d'adolescents de 13 à 18 ans ; il n'y a 
pas de persistance des fontanelles; les os sont épais et 
lourds ; le liquide ne dépasse pas 100 à 130 centimètres 
cubes, H Ne pouvons-nous pas aisément conclure, écrit- 
il, que ces derniers crânes se sont développés aux dépens 
du liquide, et que très vraisemblablement les lésions moins 
intenses observées chez les sujets du second groupe pro- 
viennent d'une rétrocession de l'hydrocéphalie ? 11 est pro- 
bable que si à l'âge de deux ans ils étaient morts, l'autop- 
sie aurait révélé chez eux un état analogue à celui des 
trois premiers enfants de noire tableau. » 

(1) Loe. ûil., C. R. pour 1893. 
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L'hypothèse défendue par Bouroeville ne 
démontrée par les documeatsm^mesqu'ilapportc à l'appui. 
La lecture de ses observations nous convainc qu'elles 
coacerneat en réalité deux groupes de faits très dissem- 
blables. Tandis que dans le premier (jeunes enfants) il 
s'agissait de grands épanchements hydrocéphaliqucs uni- 
formes, dans le second les quantités minimes de liquide 
coïncidaient avec une inégalité très nclte de la dilatation 
ventriculaire, et dans un cas avec une petite tumeur de 
la taux du cerveau ; en plus de ces caractères, dans deux 
de ces derniers faits les mensurations relatées font cona-^ 
tater que le crâne conLinuait à s'accroître d'année en an-l 
née. 11 ne ressort donc nullement que dans le second or- 
dre de faits l'épaisseur des os du crâne fût la conséquence 
d'une rétrocession de l'hydi-océphalie ; et d'autre part l'ap- 
parcncc des lésions cérébrales fait bien plutût preasentii 
une forme d'hydrocéphalie un peu spéciale. 

Je ne veux pas nier cependant que la régression de l'hy- 
drocéphalie puisse s'accompagner de modiiications appré- 
ciables du côté de la boite crânienne. Tout d'abord il est 
permis d'admettre, lorsque le crâne est encore en partial 
membraneux, qu'il puisse tendre spontanément à repren- 
dre des dimensions normales si l'épanciiement hydrocé- 
phalique se résorbe. Je no crois pasque le faitait été sou- 
vent observé ; les mensurations faites durant la vie peuvent 
seules résoudre la question. Lorsque le crâne est fermé et 
ne peut par conséquent revenir sur lui-même, j'admets 
volontiers que dans quelques cas, la régression lente de 
l'épanchement puisse s'accompagner d'un certain épaissis- 
semcnt des os du crâne. Mais l'on ne saurait, ,'i mon avis, J 
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considérer l'épaisseur de certains crânes hydrocéphales 
comme un fait toujours secondaire lié au processus de 
guérison d'hydrocéphalie. Dans certaines formes d'hydro- 
céphalie, ainsi que je le dirai plus loin, l'épaississemenl 
des os du crâne paraît se produire d'emhlée parallèlement 
& l'épaochement vealriculaire, sous la dépendance d'une 
même cause qui détermine du côté de l'extrémité cépha- 
litjue des troubles évolutifs plus ou moins étendus. 

Caractères morphologiques do or&ne hydrocéphale. — 
Extérieurement ce qui frappe surtout dans les hydrocé- 
phalies développées à la naissance ou peu après, c'est la 
tendance à la globalisation du cr&ne. Les bosses Froninles 
et paiiétales sont moins nettes, moins détachées du reste 
de la voûte. La région frontale élargie, surplombe la face, 
verticale, ou même quelquefois oblique eu bus et en ar- 
rière. Les pariétaux sont fortement portés en dehors et en 
arrière. L'occipital teud à devenir horizontal. Les fosses 
temporales sont efl'acées. Le conduit auditif est rejeté sur 
la face inférieure de ia base du crâne et regarde directe- 
ment en bas (fig. V). 

aQuund l'hydrocéphalie débute une ou plusieurs années 
après la naissance, écrit 1*. Broca (1), elle trouve des ré- 
sistances inégales, car toutes les sutures ne se ferment 
pas avec la môme rapidité et alors même qu'elles sont 
déjà formées, leur résistance se ressent du degré d'an- 
cienneté de leur formation. Certaines parties se laissent 
distendre plus que d'autres, et deviennent le sii'ge d'une 



(1) p. Bnocjk, Inslrucliona cvaniologii/uei. 
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grande voussure. Celte voussure est lanlùt occipitale, c 
qui est le cas le plus comniuD, luijtôl frontale, lunlùt tcQl'4 
porale. » 

Intérieurement la voftte présente des modidcations cow 
rcspondant aux caraclèves extérieurs ; car l'hydrocépha- 
lie enraye le développement du diploé et augmente 1 
minceur normale de la voûte crdnienae de l'cnranl. 
base du crâne subit beaucoup moins que la voûte la ten-J 
dance à r(5largissemcnt. La principale particularité con- 
siste dans l'aplatissement des bosses orbilalrcs. La lamfl 
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' - FiuLHES V et VI.— HyJro(!^[ijialie congénilale (Musi^e de l'Ecoie 
de médednc. Marseille). 

Circonférence boriiantale HO millimÈtres 

DiamÈtre transverse maximum 132 — 

Diamètre antéro-poslêrieur maximum , . . 135 — 

Indice céphalique 98 

DlomËtre vertical de la base de l'orbite . . 30 — 

Oiumatre iioriiontal — — . , 2S — 

Indice orbitaire 101 

Malgré ses dimensions modérées, ce cràne présente les caractères mor-l 
pliologiqaes typiques de l'hydrocéphalie congénitale : la brachycéphalia»* 
la saillie du frontal, l'abaissement de l'occipital et du trou auditif appré- 
ciable dans la lig. V ; l'effacement des fosses lemporoles, l'écartementdes 
pariétaux, ta voussure des dacryons; et du c^té de l'orbite : la méga- 
sémie bien nette, et rabaissement de la paroi supérieure de Torbite, 
qui fait une saillie convexu dans la cavité orbitaire. 
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criblée est déprimée. La selle tiircique peut Ctre élargie et 
sa profondeur diminuée. La gouttière basilaire a son obli- 
quité augmenlée. Dans quelques cas d'hydrocéphalie con- 
génitale, on peut constater, d'après Chiari, un agrandisse- 
ment du trou occipital dont le dinmèlre sagiilal peut me- 
surer jusqu'à i centimètres. 

Du cùté de la face (fig. V[),Broca signalait la voussure des 
dacryons qui élargit la base du nez ; mais celle déformation 
d'une grande valeur fait défaut dans les hydrocéphalies 
anciennes. La voûte orbilaire, refoulée par l'expansion de 
l'étage antérieur du crâne, se présente fortement inclinée 
de haut en bas el d'avant en arrière, formant m&mc quel- 
quefois sous la pesée du liquide une courbe à convexité 
orbitaire. Les arcades orbilnircs au contraire, dit Ite- 
gnault (1 ), cèdent à la poussée de l'oeil : « Il y a dans l'hy- 
drocéphalie de la mégasémie (2], qui oscille entre 97 et 
133 ; elle tient à l'agrandissement du diamètre vertical do 
l'orbite aux dépens du frontal, ■■ Ceci n'est point une règle 
absolue. Il en est ainsi dans les hydrocéphalies congéni- 
tales. On peut observer le contraire dansles hydrocéphalies 
tflrdives, où l'expansion de l'étage antérieur du crâne peut 
abaisser les arcades orbitaires et diminuer le diamètre 
vertical de la base de l'orbite ; il en était ainsi sur le crône 
de Bordini, dont l'indice orbrlaire était de 70 seulement. 
En dehors de ces déformulions il y a intégrité à peu près 



(!) RRantuLT, SoeiétS analomiqae, juin Iflyc. 

(S) L'indice orbitaire est le rapport du diamètre vertical au diiiniËtre 
boriiontal de la base de l'orbile. Les licux diamèlres lont égaux à la 
naiMsace; puis le diamètrs vertical di:tiinue prugressireraent. Il y a 
indgaiËuiie lorique Dndice orbiiaire alleint 80 et plut 
et au-deHsoua. 
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complète des os de la face. Le massif maxillaire 
généralement ses dimensions et sa forme. 



Crftniométrie de l'hydrocéphalie. — Dans l'hydrocépha* 
lie les mensurations font constater l'augmentation des ci»! 
conférences du crâne et de ses diamètres. 

Regnsiilt (ij a récemment étudié la cranioraétrie de l'hy- 
drocéphalie et, d'après la mensuration des crânes des mu- 
sées Dupuytren et Broca, il arrive aux conclusions suU 
vantes: n L'hydrocéphalie amène un agrandissement plus 
marqué du diamètre transversequedel'anléro-postérieur. 
La bracliycéphalie est d'autant plus forte que la maladie 
survient chez un individu plus jeune et qu'elle est plus 
intense. Elle tend à se corriger chez les adultes guéris, 
mais il persiste toujours une forte brachycéphalie. ' 

La cause est duc au mécanisme même de distension, 
qui écarte les sutures comme les pétales d'une fleur, seloa 
l'expression de Trousseau. Les pariétaux s'écartent sur- 
tout par leur partie postérieure : aussi est-ce eu haut et i 
très en arrière que se trouve le diamètre transverse maxi* 
mum. C'est ce qui a fait dire aux auteurs que la tète 
s'agrandissait davantage postérieurement. 

Il faut noter que l'écart des pariétaux peut n'être pas i 
plus fort que celui des os frontal et occipital. Le diamètre 
transverse étant normalement plus petit, la proportion se 
trouve modifiée. Ainsi supposez le diamètre antéro-posté- 
rieur égal à 100, et le transverse à 50, Si l'hydrocéphalie < 
les écarte tous deux de la valeur 25, on aura alors un rap- ' 
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port de 125 à 7S, qui ne sera plus que de 5 à 3 au lieu de 
2àl.» 

Je rappelle ici les conventions adoptées pour les in- 
dices : 

Dolichocéphalie jusqu'à 77,77 

Mésaticéphalie de 77,78 à 80 

Brachycéphalie de 80,01 et au delà 

et je reproduis les chiffres sur lesquels Regnault appuie 
ses conclusions. 

Musée Dupuytren 

mm. 

N«» i37 Nouveau-né . . . Ind. céph. 108 Tour de tête. 521 

38 Jeune enfant . . -- 106,7 — 658 
29 2 mois — 100,7 — 495 

27 Jeune enfant . . — 90,6 — 660 

28 7 ans — 91,3 — 620 

39 10 ans. ..... — 90,6 — 615 

24 3 ans — 88,3 - 650 

26 5 ans — 86,3 — 660 

43 27 ans - 91,8 — 650 

40 Adulte — 89,6 — 652 

9 Adulte — 88 — 552 

42 20 ans — 85,7 — 630 

41 Adulte — 83 — 630 

MusAe Broca 

Enfant Indice: 103,1 

Enfant — 94 

9 mois — 99,8 

Enfant — 86,9 

Jeune — 89,8 

Adulte - 97,5 

Adulte — 73,1 

Regnault donne encore la mensuration de 9 crânes de 
collections particulières d*un an à 21 ans dont Tindice 
varie de 84,7 à 93,2. 

Je rappelle l'indice du crâne de Bordini (50 ans) : 97,8. 
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Les conclusions lie Regnault sont exactes dans leur g^ 
néralilé, mais il importe toutefois de ne point les tenî 
pour absolues. 

Il est exact que le diamètre transverse maximum 
trouve généralement très en arrière. Il peut y avoir excei 
tion à cette règle : sur notre crâne du muséum de Long- 
champ, par exemple, ie diamètre transverse maximum 
passait ù 2 centimètres seulement en arrière de la suture 
fronto-pariétale. 

La brachycéphalie a été trouvée en général plus forte 
chez les plus jeunes. Celte constatation ne démontre point, 
ainsi que l'admet Regnault, que la brachycéphalie tende h 
se corriger chez les adultes guéris. Le degré de la brachy- 
céphalie est en rapport avec le volume de l'hydrocéphalie. 
S'il est généralement moins prononcé chez les hydrocé- 
phales adultes, cela peut tenir h, ce que les grands hydrocé- 
phales brachycéphnlcs sont morts dans l'enfance du fait de 
l'étendue de leurs lésions. Il est certain que les adultes 
peuvent présenter une brachycéphalie très marquée: tel 
ce crâne d'adulte du Musée Broca dont l'indice est 97,5, 
tel le crâne de fiordini 97,8. Les mensurations chez le 
même sujet auxdilTéreals âges pourraient seules donner 
l'évolution de l'indice céphaliquc dans l'hydrocéphalie. 

Il faut noter enfin l'absence possible de brachycéphalie, 
remplacée quelquefois par la dolichocéphalie. II en est 
ainsi pour le dernier crâne du musée Broca (ind. 73,1). 
Cette dolichocéphalie s'explique généralement par la pré- 
dominance presque exclusive de l'ampliation du crâne au 
niveau de l'occiput. Il existe souvent dans ces cas une sy- 
nostosc précoce de la suture sagittale. La tète estallongée. 
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volumineuse avec prâdominance des parties postérieures 
et aplatisse ment transversal ; elle présente en un mot 
la déformation connue sous le nom de scapliocéphalie. 
Boumeville a relaté plusieurs faits de celte nature, qu'il 
décrit sous le nom A' hydrocéphalies scaphocéphaliques. 
Voici les mensurations du crâne dans une de ses observa- 
tions. 

Diamètre an téro -posté rieur 190 tnillimètres 

Diamètre bi-parjëlal 135 — 

Indice céphalique 71 — 

Il s'agit dans ces cas d'hydrocéphalies très particulières. 
Sous l'inllucnce de lésions spéciales l'épancliement veu- 
Iriculaire occupe surtout ou exclusivement les cornes oc- 
cipitales ; c'est en raison de cette localisation que le dé- 
veloppement du crâne se fait surtout dans son segment 
occipital. 

Il est une déformation que l'on constate quelquefois 
chez les hydrocéphales, surtout chez ceux d'un certain âge : 
c'est la plagiocéphalie. Dans quelques cas l'asymétrie crâ- 
nienne tient aux dilTérenccs d'ossification des sutures d'un 
côté à l'autre (Gg. II). 

La capacité normale du crâne n'a pas été établie pour 
les différents âges. Par contre elle a été étudiée pour l'adulte 
chez les différentes races. D'après Broca et Manouvrier, 
chez le parisien moderne elle serait de 1360 centimètres 
cubes. 

Dans l'hydrocéphalie la c*pacit6 du crâne peutdépasser 
de beaucoup la normale aux différents âges. Je rappelle 
celle du crâne de Bordîni ; 8,300 centimètres cubes. 
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SYMPTOMES ET SIGNES CLINIQUES 
DE LHYDROGÉPHALIE. 



Modes de début. 

Signes objectifs. — Volume et forme de la tète. Le faciès. La circu- 
lation veineuse sous-cutanée du crAne. 

Etat de la nutrition générale. — Le développement général et la 
puberté chez les hydrocéphales. 

Les troubles nerveux. — Convulsions. Contractures. Paralysies. 
Etat de la sensibilité. Troubles de la vue. L'état mental des hydro- 
céphales ; étude de Bourneville. 

Marche de la maladie. — Les poussées aiguës au cours de l'hydro- 
céphalie. — La guérison de l'hydrocéphalie est-elle possible? Les 
guérisons accidentelles. La rétrocession naturelle. — La survie 
des hydrocéphales. 



Début de la maladie. — Dans quelques cas d*hydrocé- 
phalie congénitale l'augmentation du volume de la tète 
est déjà apparente au moment de la naissance. Il n^en est 
généralement pas ainsi. Dans le plus grand nombre des 
cas ce n'est qu'au bout de quelques jours ou de quelques 
semaines que les parents s'aperçoivent de l'augmentation 
rapide du volume de la tête. 11 en est de même dans cer- 
taines hydrocéphalies acquises où le développement anor- 
mal du crâne constitue le phénomène initial de la symp- 
tomatologie. 

Dans un certain nombre de cas toutefois certains symp- 
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tomes nerveux peuvent marquer te début tlij la maladie 
avant tout accroissement apparent de la tétc- 

Un (le ces symptômes impoitants est l'état spustique de 
la musculature des extrémités. Ranke (t) a ri'cemment 
insisté sur l'apparition de ce symptôme aloi's que l'aug- 
mentation du crâne n'est pas encore apparouli?. Cette con- 
tracture musculaire précoce doit adirer l'iillenlioa sur la 
possibilité d'un épanchement liydrocéplialique, fi condition 
de la distinguer de la contracture symplomatique d'autres 
affections cérébrales, de la maladie de Litllc notamment, 
ce que nous ferons ultérieurement. 

Dans d'autres cas, le début de rafTeclion est marqué par 
une ou plusieurs atlaques d'éclampsie. Ce début brusque 
de l'hydrocéphalie par des convulsions indique une atteinte 
brutale de l'encéphale sous des influences que nous ferons 
ressortir. Plus rares, ces hydrocéphalies à début aigu ne 
sont pas moins d'un grand inlérôl. 

Sjmptdmes de l'hydrocéplialie. — Une fois constituée, 
l'hydrocéphalie se manifeste cliniquement par deux ordres 
do symptômes, les uns relèvent de la pression excentri- 
que du liquide sur la boite osseuse crânienne ; les autres 
résultent des eflets de celte pression sur les organes crâ- 
niens, sur l'encéphale, ce sont les symptômes nerveux de 
l'hydrocéphalie. 

V augmentation de volume et la forme pai-ticulinre de la 
tête constituent en quelque sorte les signes objectifs cardi- 

(1) Raskk. Sur le ilEa^ostic de l'hydrocéphalie chronique au début, lu 
direiuppeiaent du cr&ae n'eustaot pu encore. Jahrbuch fttr Xinderheitk. , 
TOl.XXXlX, 1895. 
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naux de l'iiydrocéplialic. Ce développement se fait daûS* 
to '3 les diamètres. Aussi la tt>te prend-elle une apparence 
gli. uleuse généralement assez uniforme surtout dans les 
hyiii'océphalies congénitales, en sorte que les bosses crâ- 
niennes normales apparaissent moins distinctes, fusion- 
niîes dans la dilatation fi;énérale. Le front est bombé, 
saillant en avant au point, à un certain degrd, de sur- 
plomber les yeux, et élargi transversalement. Les fosses 
temporales sont efTacées, remplacées même par une con- 
vexité temporale. La tfitc est fortement élargie au ni- 
veau des pariétaux déjelés en dehors. Vue de dessus, elle 
présente quelquefois l'apparence d'une pyramide qua- 
drangulaîre. Sa forme générale n'est pas toujours symé- 
trique, elle présente souvent la déformation plagioi 
phalique. 

Le développement progressif du crâne s'apprécie par 
les diverses mensurations, notamment colles de la circon- 
férence horizontale et des piincipaux diamètres. Chez cer- 
tains hydrocéphales, la tête peut atteindi'e des dimensions 
considérables, jusqu'à 60 centimètres, 80 centimètres, et 
môme 92 centimètres de circonférence. 

On sent nettement chez les jeunes enfants les fonta- 
nelles et les sutures élargies et bombées. Ou peut quelque- 
fois percevoir la Quctuation. Dims quelques cas on a pu 
par transparence à travers la tète apercevoir la lumière 
d'une bougie. 

Le/ac/psde l'hydrocéphale se caractérise tout d'abord par 
ces grandes dimensions du crâne où les cheveux sont sou- 
vent rares et clairsemés. Sous le front développé et large 
par suite de l'écarlement des os frontaux, existe chez la 
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plupart une dépression sourcilière, et le visage triangu- 
laire contraste par son amaigrissement avec l'énormilé du 
crâne surtout chez les congénitaux. Les globes oculaires 
sont souvent proéminents, en degré plus ou moins marqué 
d'exorbilisme. De plus par le fait de la dépression de la 
voûte orbitaire, le globe de l'œil est abaissé, le blanc de la 
sclérotique apparaît au-dessous du bord de la paupitre 
supérieure, tandis que la paupière inférieure recouvre et 
cache la partie inférieure de l'iris, quelquefois jusqu'au 
centre de la pupille. Cette disposition ferait reconnaître 
l'hydrocéphalie môme quand le reste de la lËte serait 
couvert (Camper); mais elle n'existe que dans les gran- 
des hydrocéphalies ot manque dans les hydrocéphalies 
moyennes (fig. VII). 

Le port de tête est à noter. » Les adultes ou les enfants 
de la seconde enfance tiennent en général la tfîte assez cor- 
rectement, bien qu'elle ait une tendance à s'incliner en 
avant. Les hydrocéphales du premier âge. surtout si la 
maladie est très accentuée, ne peuvent maintenir la tÈte 
verticale ; ils la laissent tomber soit en avant, soit en 
arrière, souvent môme sur un côté. Ce symplAme est fré- 
quemment celui qui attire le premier l'attention des pa- 
rents " (Bourneville). 

Circulation veineuse périphérique . — I) est un signe va- 
riable, qui dépend surtout de la pression du liquide intra- 
crânien, c'est le développement des veines sous-cutanées. 
Lorsque cette pression existe à un certain degré, soit par 
l'abondance du liquide, soit parla résistance des paroisdu 
crâne, h plus forte raison par ces deux causes réunies, 
la compression des grandes voies veineuses amène secon- 
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Hairemenl une aiimiiriilallnii .le pression dans les sinus * 




FiuiiiE vu. '■ llyJroi^épliQle, 16 u 

La Ute volumineuse & la naissiLDce a augmenlé surtout & partir de l'Aj 
de six mois, à la sulto d'nccidpDls niéniDgitiques. Cécité. 

Le crAne est eu grande partie membraneux ; la rontanelle aatérienre a 
sure S centimËtros de long sur M centimètres de large. 

Ciroonferenee horiiontale de la tèle : 55 centimÈtres ; 

Diamttre transverse maximum : 15B millimètres; 

Diamètre autéro-po été rieur maximum : no millimètres ; 

Indice céptialique : 9S,?. 

On voit que malgré une hydrocéphalie a 
regard n'ont pas l'apparence décrite cor 



I développée, le faciès et 1« J 
e classique. 
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de la duie-mère, et le sao^' veineux a tendance h prendre 
des voies collatérales de dégagemeiil. 

On constate dans ces cas une dilatation des veines tégu- 
menlaires superficielles; veines frontales, qui se jettent 
dans les veines faciales, — veines occipitales, — et surtout 
veines pariétales, qui convergent vers l'arcade zygonia- 
lique pour se jeter dans la veine temporale superficielle, 
l'une des principales brandies d'origine de In veine jugu- 
laire externe. 

Le passage du sang du système veineux intra-crânien 
dans CCS veines superficielles se fait : a) par la veine oph- 
talmique qui unit le sinus caverneux k la veine faciale, 
b) par la veine masto'idicnncquiù travers le troumasto'idien 
relie au sinus latéral les veines de la région maslo'idienne. 
e) et surtout par la veine émissaire de Sanlurini qui, traver- 
sant de haut en bas le trou pariétal, fait communiquer 
sinus longitudinal supérieur avec les veines pariétales. 

Le développement collatéral des veines tégumentaîres 
du crâne n'est qu'un signe de l'excès de pression intra- 
crftnienne. Sa constatation peut avoir de l'importance au 
début de l'hydrocéphalie. 

Le souffle céphalique n'est point un signe d'hydrocé- 
phalie. Fischer de Boston prétendait l'avoir constamment 
perçu dans cette affection. Roger a nettement démontré 
qu'il est aussi rare dans l'hydrocéphalie que fréqiientdans 
le rachitisme. Rilliot et Barthcz nient aussi que ce soit un 
signe d'hydrocéphalie. Je ne l'ai pour ma part Jamais 
constaté dans celte affection. 



Les iroubles 



dans l'hydrocéphalie relèvent de 
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plusieurs causes. L'épanchemcnt ventriculaire coïncideJ 
souvent uvecdes lissions cérébrales qui se manifeifleDt para 
leur symptomiitologic propre. Je m'atlactierai & décrirel 
surtout ici les symptômes qui sont sous la dépendancal 
de cet dpanchcment. 

Tout d'abord il faut se rappeler que dans un très grand 
nombre de cas l'épancheraent se produit lorsque le i 
veau est encore en pleine période de développement. L'hy- 
drocéphalie qui survient pendant lu vie intra-utérine 
flue sur le développement de cet organe, empoche 
retarde la myélinisat ion de ses fibres blancbes et l'é vol u lion, | 
définitive des cellules nerveuses. Au degré extrême, pro- 
duisant par la pression du liquide ces cei-veaux kystiques 1 
que j'ai décrits, elle empoche la vie cérébrale de s'élever \ 
du fonctionnement ganglionnaire réflexe à l'activité cor- 
ticale supérieure. L'enfant reste incapable d'éducation cé- 
rébrale : les sens restent fermés, la vision notamment ne 
se développe pas. A l'absence de développement des fonc- 
tions sensitives correspond l'absence du développement 
intellectuel. Et si les mouvements réflexes se produisent 
comme chez l'enfant normal, les mouvements qui exigent ■ 
la coordination volontaire n'apparaissent pas. Par contre i 
les fonctions végétatives peuvent pendant quelque temps J 
rester absolument normales. Cet état n'est pas compatible 1 
avec une longue survie. 

En dehors de ces formes extrêmes, les fonctions ner* | 
veuses sont toujours plus ou moins troublées chez les hy- 
drocéphales. Bourneville a fait de ces troubles une étude 
approfondie à laquelle je me reporterai souvent. Tout 1 
d'abord ils peuvent retentir sur la nutrition générale, J 




STUPTOHIS ET SIGNXS CLINIQUES DE L'BVDnOCBPBALrE 57 

mais 1res différemment il faut le l'econnaltre. Chez les ma- 
lades qui ne sont pas de véritables monstres, la nutrition 
est presque normale ; certains mdme jouissent d'une ex- 
cellente santé et sont dans un état d'embonpoint des plus 
satisfaisants. 11 n'en va pas de même chez les grands hy- 
drocéphales ; ceux mêmes qui dans les premiers temps qui 
suivent la naissance paraissaient prospérer, engraissaient 
même, finissent par éprouver dans leur nutrition générale 
les effets de l'insuffisance fonctionnelle de leur système 
nerveux ; anémiés, lymphatiques, la plupart tombent dans 
une cachexie progressive. Le ralenlissementde lanuliilion 
se manifeste par une diminution notable delatemp''rature 
du corps; la température rectale varie chez eux entre 36°2 
et 37°, — Au point de vue du développement, l'accroisse- 
ment en poids et en taille se fait normalement chez tes 
enfants qui ne sont pas paralysés. Cependant quelques-uns 
restent petits, — La dentition est généralement retardée ; 
mais l'épanchement tiydrocéphalique ne semble réagir en 
rien sur la conformation des dents. 

Quant à la puberté, chaque hydrocéphale forme un type 
à part. Si certains hydrocéphales se développent normale- 
ment, nombre d'autres ont les testicules atrophiés ou en 
ectopie. Chez les filles la menstruation peut s'établir. An- 
ton a vu <i Prague une fillclle hydrocéphale à un haut de- 
gré, imbécile, ne parlant pas et qui était régulièrement 
menstruée avant la fin de la 10' année. 



Parmi les symptômes nerveux proprement dits, les 
convulsions doivent nous arrêter en premier lieu. Elles ne 
sont néanmoins qu'un symptôme épisoiliquf Elles pré- 
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sentent une certaine importance lorsqu'elles i^i^nlent la 
début de riiydrocéphalio, constituant en quelque sorte' 
la manifeslation de l'ictus cérébral par l'agent morbide 
causal. Plus banalement elles peuvent se produire daaS' 
le cours de l'hydrocéphalie, et survenir par séries. L( 
crises sont quelquefois très fréquentes et marquent 
général une étape en avant de la maladie. Chez certains ma- 
lades elles persistent pendant tout le cours de la maladie, 
revêtant alors le caractère comitial, de sorte que le ma- 
lade peut être considéré comme atteint d'épïlcpsie symp- 
tomatique. 

Mais il est un certain nombre d'hydrocéplialii's qui évo- 
luent sans présenter jamais de convulsions. 

Les convulsions ne paraissent donc pas tenir à la pré- 
sence mCme du liquide dans les ventricules. Elles ne soQl 
pas à proprement parler un symptôme de l'hydrocépbalii 
mais traduisent vraisemblablement les processus conget 
tifs ou infectieux qui la compliquent. Elles n'ont donc pi 
de signification syraptomatique directe. 

Il n'en est pas de même des contractures, que j'ai déjà 
signalées comme symptôme possible de début. Les mem-. 
brcs supérieurs et inférieurs peuvent être le siège de demi- 
contractures. Les doigts sont généralement les premiers 
atteints ; la contracture gagne ensuite les uvant-bras et 
les extrémités inférieures, parfois même la musculature 
du tronc. Ce symptôme reste généralement à un degré peu 
marqué. Dans les hydrocéphalies précoces il relève très 
probablement du retard dans la myélinisation des fais- 
ceaux latéraux. Dans les hydrocéphalies tardives on peut 
constater une vraie paralysie spasmodique. 



^ 
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La paralysie eal un symptôme inconstant. Lorsqu'elle 
rev6t la forme héraipli5giqueello relève vraisemblublement 
de lésions cérébrales concomitantes. Généralement elle 
est partielle et incomplète. Dans les épanchemeuts consi- 
dérables on peut néanmoins ronstaler une impotence ab- 
aolue des membres inférieurs. 

La motilité est en rapport avec les troubles paralytiques 
ou spasmodiques. La marche chez les plus jeunes cl les 
plus atteints ne peut se développer. Chez presque tous les 
hydrocéphales elle est notablement retardée. Les plus 
précoces commencent h marcher à \'i, li, 15 mois. Sou- 
vent ils ne l'apprennent qu'îi 2, 4 et mf^mc 6 ans. En géné- 
ral la marche est lourde, tn>s lente, compliquée d'une 
sorte de balancement latéral. Le corps est souvent penché 
en avant et l'enfant parait courir vers son cenlio de gra- 
vité déplacé en avant par le poids de sa tôle (Bourneville). 

Dans l'ordre des troubles sensilifs, des douleurs peu- 
vent se faire sentir soit dans les membres, soit dans la 
tête. La céphalalgie est quelquefois violente et revient 
par accès. On peut dans quelques cas la considérer comme 
un effet de la résistance des parois crâniennes. 

ha settsibilité générale, parfois obtuse, n'est Jamais com- 
plètement éteinte, même chez les hydrocéphales les plus 
avancés. 

Du côté des sens spéciaux, l'odorat et le goflt ne sont 
pas sensiblement modifiés. L'ouïe est en général conser- 



II n'en est pas de même de la vue. La vue est le sens 
qui se perd le plus fréquemment et le plus tôt. Les hydro- 
céphales les plus accentués paraissent être d'emblée com< 
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plètement aveugles. Certains il est vrai conservent l'Inté*! 
grilé de fa vision jusqu'à leur mort. Mais presque tous onlfl 
la vue faible et sont très myopes, et l'aiïaiblisscmenl <jea 
la vision peut Être suivi de cécité complète. Celle-ci es| 
dans un grand nombre de cas la conséquence d'une né* 
vrite optique double, aboutissant à l'atrophie papiltiiirc 
L'ophlalmoscope fait souvent constater celle atrophie de 
la papille et la dilatation des veines rétinienne.'! résultat 
de la compression du sang dans le sinus caverneux. 

Il n'existe pas généialement de troubles prononcés dtr 
la motililé de l'œil ni des réHexes de la pupille chez les 
hydrocéphales. Quelques-uns ont la pupille ordinairement 
dilatée, d'autres l'ont contractée. On constate quelquefois 
du strabisme convergent ou divergent. Assez souvent les 
yeux sont invariablement dirigés vers le bas pour des 
raisons indépendantes de la motricité oculaire, que j'aî 
déjà signalées. 

1.' intelligence est souvent complètement arr&tée. Cer- 
tains enfants, sont complètement idiots. Chez les aulres J 
c'est un simple retard que l'on constate et une insu frisance'J 
psychique. La mémoire est ordinairement mauvaise. I>e1 
langage se développe cependant généralement, mais leJ 
début de la parole est tardif. L'enfant peut commencer fe 
prononcer quelques mots à 1^ ou 20 mois ; mais certaiaw 
n'apprennent à parler qu'à 3, 4 et 5 ans. 

Bourneville a étudié Vélat mental des hydrocéphales! 
arrivés iun certain ûge ;« Ilestdifficile, écrit-il, d'en \.vb.-\ 
cer le tableau net et précis, b. cause des difTérences psychi- 
ques considérables qu'ils présentent entre eux. Comme ' 
chez tous les enfants arri<?rés ou idiots, l'inattention, Tins- 
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tabilité forment le fond de leur caraclère. Ils possèdeot 
tous les instincts, mfime lorsque l'hydrocéphalie est très 
développée et en fait de véritables fiircs vc^gétatifs. Ils sont 
ordinairement affectueux pour ceux qui s'occupent d'eux. 
Les sentiments sociaux et moraux existent chez presque 
tous; les sentiments de putlcur peuvent se développer. 
Mais le penchant caractéristique des hydrocéphales est la 
vanité. Chez les petites filles, la vanité se traduit parle 
bavardage sur un ton d'importance, et surtout par la co- 
quetterie. Chez les garçons, cette fatuité se traduit souvent 
par de la prétention qui les rend suffisants et paresseux. 
Lu volonté chez la plupart est à peu près nulle. L'entête- 
ment relatif de certains et leurs accèsde colère,sontdéter- 
minés par un trouble apporté dans leurs habitudes, les 
obligeant à prendre une initiative quelconque et par con- 
séquent h mettre enjeu leur volonté. 

Nous conclurons, ajoute Bourneville, qu'au point de 
vue mental l'hydrocéphale ne forme pas un type encore 
bien défini ; que son cerveau fonctionne psychologique- 
ment assez mal, mais que les lacunes qui caractérisent ce 
mauvais fonctionnement sont nombreuses et varient avec 
chaque individu. D'ailleurs l'état psychique n'est pas en 
rapport direct avec le degré de l'hydrocéphalie elles symp- 
tômes somatiques. Tel hydrocéphale qui a une circonfé- 
rence maxima du crâne égalant 70 centimètres, gâteux et 
paralytique, cause correctement, a l'intelligence assez dé- 
veloppée et raisonne miïme parfois très judicieusement, 
lundis que tel autre mieux constitué au point de vue soma> 
lique est resté idiot. Certains hydrocéphales mCme peuvent 
filre au point de vue psychique considérés comme des 
enfants presque normaux. » 
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Je crois qu'il est difficile en effet d'atimetlre un typa 
mental spécial à l'hydrocéphalie. L'hydiocéphalie tient à 
de nombreuses causes et peut coïncider avec des lésions 
cérébrales variées. Ce sont ces dernièrps bien souvent, plus 
que l'hydrocéphalie, qui déterminent les caractères de 
IVHat mental des malades. L'épanchement bydrocéphali- 
que en lui-mïlme nous parait seulement capable de déter- 
miner un aiïaiblisisement général des facultés intellectuelles 
en rapport avec l'abondance de l'épanchement et surtout 
avec le degré de développement de l'encéphale lorsque la 
maladie a commencé. Chez les sujets jusque-là sains chez 
lesquels une hydrocéphalie survient accidentellement dans 
un cerveau normal, c'est l'affaiblissement intellectuel, la 
torpeur cérébrale, que l'on constate uniformément. Les 
autres caractères ne sont donc en quelque sorte que con- ' 
tingenls et surajoutés. S'il y a notamment un grand nom- 
bre d'hydrocéphales idiots, il ne me semble pas qu'on 
puisse en réalité décrire une idiotie hydrocéphalique & ca- 
ractères spéciaux. 



HsTohe et terminaisons. — La marche de la maladie est 
souvent régulièrement progressive. Quelquefois ellesefaît ] 
par saccades correspondant au développement d'accidents 1 
aigus. 

Cfs puiissées aigtifs qui surviennent ainsi dans le cours ] 
de l'hydrocéphalie chronique relèvent vraisemblablement 
de phénomènes de nature congestive, ou de méniagile 
séreuse suivant l'upiniou do Quincke. Durant ces périodes 
nigut's. la céphalalgie est intense, et r'est alors surtout 
quo peuvent apparaître des convulsions sous forme de l 
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crises plus ou moins répétées ; l'engorsement papillaîre 
se produit ou augmente souvent à un degrô qui compro- 
met gravement la vision. Ces poussées laissent habituel- 
lement après elles une augmentation de répancliemcnt et 
une aggravation de la maladie. 

Beaucoup d'enfants meurent au bout de quelques mois 
oudaos les premières années de la vie. La mort peut surve- 
nir au cours de ces accidents aigus que je viens de sîgna^ 
1er. Elle se produit quelquefois en état de mal épileptique. 
Le plus souvent elle est due & des complications ou ti des 
maladies intercurrentes : pneumonie, broncho-pneumo- 
nie, entero-colite, fièvres éruptlves. Dans quelques cas 
c'est une méningite tuberculeuse qui vient compliquer 
l'hydrocéphalie. 

La guérison de C hydrocéphalie est-elle possible 1 On a 
cité des faits absolument exceptionnels où la guérison sé- 
rail survenue à la suite d'un écoulement brusque du li- 
quide hors du crâne. Hugucnin (1) a recueilli 8 faits de cette 
nature, parmi lesquels S soi-disant guérisons, \ amé- 
lioration, I légère modification de l'évolution morbide, 
2 décès. Dans 6 cas, l'écoulement eut lieu spontanément, 
4 fois par le nez, i fois par le nez et les orbites, 1 fois par 
les oreilles ; dans 3 cas il survint à la suite de trauma- 
tismes.dont 2 fois parl'osfrontal. Grealwood rapporte l'ob- 
servation d'un enfant de 15 mois, hydrocéphale à un haut 
degré, qui depuis quelque temps se trouvait dans un état 
d'assoupissement constant et avait peidu l'usage de ses 



(I) Cité par Heklk, Contribution à la pathologie et \ In thérnpr^iitiqne 
de l 'hydrocéphalie. Uitteilungen aut den Grenzgebielen der UedUin und 
Chirurgie, IBSG. 
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membres. Il tomba sur ud clou qui pénétra dans le tiersl 
siipërîeui' de ta suture lambJoïde gauche. Le clou fui I 
extrait, le canal de perfoialion soudé, et à la suite de cette I 
opération se produisit un écoulement considérable de li- 
quide qui dura pendant trois jours. L'enfant guérit; U| 
était à l'âge de 4 ans et demi un fort et robuste garçon. 
Dans un lait de Elofting(l), l'écoulement se fît au ntveaa 1 
d'une fracture du frontal produite par une ruade de vache; J 
l'enraut, deux ans après cet heureux accident, jouissait I 
d'une fort bonne santé et sa tète avait repris presque com- 
plètement des proportions normales, 

Kn dehors de ces guérîsons, accidentelles peut-on dira, 
ia guérison par rétrocession naturelle peut-elle être obser- J 
vée? « Rigoureusement parlant, écrit West, la guériscHtl 
de ralTcclion n'existe pas, mais il se fait un temps â'arr£t| 
dans ses progrès ; il ne s'épanche plus de liquide, mais! 
celui déjà épanché ne se résorbe pas ; les sutures et les j 
fontanelles s'ossifïeut et le volume de la tête attire moins J 
l'atlention, non qu'elle présente aucune diminution de vo- J 
lume, mais parce que la disproportion entre le crâne et la 1 
face devient moins frappante en raison du développe- 1 
ment de cette dernière à mesure que l'enfant devient plus J 

âgé. » 

Quelques auteurs cependant ont admis la possibiiit 
d'une rétrocession de l'épanchement bydrocéphaliqua. J 
Pour Otto, la guérison réelle pourrait s'effectuer par aa ' 
accroissement de nutrition du cerveau produisant l'hy- 
pertropbie de l'organe, en sorte que la substance nerveuse 



W ; {Anal, in Arch. de 
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prendrait la place du liquide au fur et à mesure qu'il se 
résorbe. Bourneville admet également que l'eacéphale et 
les parois du crâne se développent aux dépens du liquide 
en voie de résorption. 

J'admets volontiers ce processus de guérison sponta- 
née, mais je crois qu'il ne se produit que très exception- 
aellement et que la résorption du liquide n'est possible 
que dans des proportions très restreintes. La majorité des 
hydrocéphales qui survivent ont encore leurs ventricules 
latéraux notablement distendus par du liquide et les lé- 
sions cérébrales secondaires à l'épancbement, si elles sont 
profondes, paraissent irréparables ; du moins le degré de 
réparation possible est en rapport inverse du degré de 
l'hydrocéphalie. 

Ces hydrocéphales survivants restent donc le plus sou- 
vent des infirmes ; leurs facultés intellectuelles sont géné- 
ralement faibles ; leur nutrition générale est imparfaite 
et les laisse exposés aux maladies environnantes. La plu- 
part meurent entre 3 et 6 ans de broncho-pneumonie ou 
de méningite. 

(Juelques-uns cependant atteignent l'âge de la puberté 
ou le dépassent. Chez un malado de Rivet, hydrocéphale 
aliéné (1), la mort ne survint qu'à 24 ans. Les Médical Re- 
ports de Bright renferment l'histoire bien connue d'un hy- 
drocéphale nommé Thomas Cardinal : hydrocéphale depuis 
sa naissance, il vécut jusqu'à l'âge de 29 ans, en possession 
d'un degré sufCsauL d'activité physique et inlcllecluelle. 
Sa tôte mesurait 34 pouces de circonférence (86 cm. 1-2). 



(0 V. chnp. VII. 
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A l'autopsie on trouva dans son crâne 7 à 8 pintes de li- 1 
quide (4 lit. à 4 lit. 1/2). Tuszek et Cramer (1) relatent 
l'observation d'un idiot hydrocéphale mort à 32 ans : de son 
vivant il présentait un arrêt de développement des facultés 
inlellcctuelles ; il n'avait pu apprendre ni àliiu, ni à écrire; 
il était cependant doué d'une bonne mémoire. La parole 
était lente et monotone. Il était calme, assez propre, ma- 
niTeslant une certaine pudeur. Les membres inférieurs 
étaient déformés par suite des contractures des fléchisseurs' 
avec atrophie musculaire. La circonférence du crâne me- 
surait 15 centimètres. La mort survint à la suite d'un phleg- 
mon. Un malade de Christian (2), sur lequel je reviendrai, 
mourut à l'âge de 40 ans. Son crâne mesurait 70 centimè- 
tres de circonférence ; la quantité de liquide hydrocépba- 
lique était de 1100 grammes. Enfin je rappellerai le fait de 
Bordini qui aurait vécu jusqu'à l'âge de 50 uns maign 
dimensions colossales deson crâne, a Bien qu'il eût beau- 
coup de cervelle, écrit Spon, il n'en avait pas plus d'esprit 
pour cela, et c'était un proverbe qui courait à Marseille: 
tu n'as pas plus de sens que Bordini. Quand il devint âgé 
il ne pouvait plus soutenir sa tète sans l'appuyer sur un 
coussin (3), » 



4 



(1) Loe. cit. 

(î) V. chiip. VII. 

(3) Voyage dltalie, dt Daimatie, de Grèce et du Ltvanl, Fait ùi an 
1615 et IfilG, par JicoB Spos, docteur mâdecm agrégé à Lyun et Gionosl 
ViiHELEH, gentilhomme anglais. Lyon, 167S. 



LES CONDITIONS PATHOGËNIQUES DE 
L'HYDROCÉPHALIE . 

Les ventricules cérébraux et les conditions normales de la sécrétion 
du liquide Tentriculaire. Importance des plexus choroïdes dans 
cette sécrétion. 

Deux grandes classes pathogéniques d'hydrocéphalie : hydrocépha- 
lies d'origine irritative elinflammatoireel hydrocéphalies parstase. 

I. — Hydrocéphalie par stase veineuse. — L'oblitération et la com- 
pression des sinus veineux du cr&ne, du sinus droit, des veines 
de Gai i en. 

II. — Hydrocéphalie par stase lymphalique. — L'interruption des 
communications du système ventriculaire. 

III. — Hydrocéphalies d'origine irritative et inflammatoire. — Les lé- 
sions de l'épendyme. — Les lésions des plexus choroïdes ; l'hy- 
pertrophie de ces plexus. — Les hydrocéphalies dites essentielles. 

L'hydrocéphalie ventriculaire est constituée par la sé- 
crétion anormale ou morbide du liquide ventriculaire. 
Pour apprécier à leur juste valeur les éléments morbides 
de la pathologie des ventricules, il conviendrait de connaî- 
tre exactement la physiologie ventriculaire et notamment 
les conditions normales de la sécrétion du liquide ventri- 
culaire. Nos connaissances, il faut le dire, sont restreintes 
sur ce sujet. 

On n'a pas de démonstration nette du mode de produc- 
tion de ce liquide. Sa composition chimique, spéciale, ca- 
ractéristique, ne permet pas de le considérer comme le 
résultat d'un simple phénomène de transsudation; il appa< 



raît bien plutôt comme un liquide de s^créUon dû à l'acU 
vite spécifique d'éléments organiques encore incomp 
menl déterminés. 

U est possible que les parois épendymaires contribuent 
à celte sécrétion. Ces parois sont constituées par des cel- 
lules épithéliales spéciales qui ont pour origine l'épithé- 
lium ectodermique de la goutLièrc neurale (spongioblastes 
deHis), et reposent sur une couche de névroglie. Chaque 
cellule épcndymaire est formée d'une masse protoplasmt>^ 
que, cubique, peu granuleuse et contient un noyau sphé-' 
rique et volumineux plus rapproché de sa base que de son 
sommet; de ce sommet se détache un prolongement péri- 
phérique qui atteint chez le fœtus la périphérie de l'encé- 
phale, mais ne joue qu'un rôle embryonnaire et s'atrophie 
chez l'adulte. Ce revêtement épithélial est continu sur 
toute l'étendue des parois ventriculaires, recouvrant dans 
les ventricules latéraux les plexus choroïdes, et d'antre 
part dans le ventricule moyen la face inférieure de la toile 
choroïdienne. Entre l'épendyrae du ventricule moyen et 
celui des ventricules latéraux, la pie-mère du plexus adhère 
directement à la couche optique. lui donnant et en recevants 
de nombreux vaisseaux. ■ 

Recouverts par l'épithélium épendymaire, les plexus 
choroïdes sont probablement le siège le plus important 
de la s<*crétion du liquide ventriculaire. Situés dans l'é- 
paisseur de la toile choroïdienne, qui n'est elle-m<>me 
qu'un prolongement de la pie-mère dans le 3° ventricule 
et les ventricules latéraux (pie-mère inleme}, les plexus 
choroïdes sont constitués par des touffes vasculaires con- 
tenues dans des végétations conjonctives. Luschka a donné 
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& ces vi^gétatioQH le nom de villositds choroïdicDnes. La 
villosité choroïdienne est composée : {" d'un tissu conjonc- 
tif lâche et raou, à flbres conjonclives minces, clairse- 
mées ; 2* d'une anse capillaire au milieu de l'atmosphère 
conjonctive; ces anses capillaires très larges et Irès con- 
tournées naissent du riîseau capillaire interposé entre 
l'artère et la veine principale, ou encore directementd'une 
branche arlérieile ; 3° d'un épithélium cubique granuleux 
avec un noyau central très net, et un gros grain réfrin- 
gent probablement graisseux ; cet épithélium continu, 
ainsi que je viens de le dire, avec celui de l'épendyme 
ventriculaire a donc subi au niveoudes plexus choroïdes 
des modiGcations très spéciales. 

Les ToDctions du plexus choroïde paraissent avoir leur 
plus grande activité dans la vie ftclale et se rapporter sur- 
tout à l'accroissement et à la nutrition du cerveau (Lus- 
chka). Mais de plus, en raison de la persistance de leur 
revêtement épiihélial en rafirae temps que de la trans- 
formation de ses cellules, on a considéré la villosité 
choroïdiennc comme une glande dévaginée. chargée de 
sécréter le liquide céphalo-rachidien des ventricules. Cette 
opinion, bien que sans démonstration directe, parait in- 
finiment probable. 

Quelle que soit la part de l'épendynie ventriculaire et 
celle des plexus choroïdes dans la sécrétion du liquide 
ventriculaire, il importe de rappeler les dispositions cir- 
culatoires qui assurent cette sécrétion. 



La circulation artérielle des parois ventriculaîres est 
assurée en partie par les artères des organes sous-jacents. 
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ootamment par les artères perforanles optiques qiï^^ê^ 
nent s'y terminer, et en partie par les artères choroïdien- 
nes. — Quant au système artériel propre des plexus choroï- 
des, il est composé des trois artères suivantes : a) l'artère 
choroïdienne antérieure, qui natl de la carotide interne et 
pénètre dans la corne inférieure du ventricule latéral; 
é) l'artère choroïdienne postérieure et latérale qui, éma- 
née de la cérébrale postérieure, pénètre par la partie 
moyenne de la Tente de Bichat et s'engage dans le plexus 
choroïde latéral; c) l'artère choroïdienne postérieure et 
médiane, récurrente de la cérébelleuse supérieure, qui s'en- 
gagedans la loilechoroïdienne et occupe le plexus choroïde 
médian. Les trois artères choroïdiennes conimuniquentj 
largement entre elles. I 

Les capillaires des parois ventriculaires et des plexus 
choroïdes donnent naissance atix veines cérébrales profon- 
des du Système de Galien. La disposition de ces veines a 
la plus grande importance pour notre sujet. Du ventricule 
latéral trois veinules convergent vers le tronc de Monro, 
Ce sont: a) la veine choroïdienne. Commençant à la jonc- 
tion des cornes temporale et frontale, et communiquant en 
arrière avec la branche choroïdienne de la veine basilaïre, 
elle s'avance d'arrière en avant au bord externe du plexus 
choroïde,recevant les rameaux de ce plexus et de la couche 
optique ; i) la veine du corps strié s'avance aussi d'ar- 
rière en avant dans le sillon opto-strié; c) la veine du 
septum lucidum, émanée de cet organe et du genou du 
corps calleux, se dirige d'avant en arrière. L'union de ces 
veinules au niveau du trou de Monro donne naissance d6_ 
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chaque cflté à la vcioe cérébrale interne ou petite veine 
de Galien. Celles-ci, droite et gauche, situées dansTépais- 
seur de la toile choroï(iienne,se dîngent d'avant en arrière 
du trou de Monro vers les tubercules quadrijumeaux ; 
dans l'épaisseur de la toile eboroïdienne elles reçoivent di- 
verses collatérales notamment la veine de la corne d'Am- 
mon qui recueille le sang des cornes ventriculairea infé- 
rieure et postérieure. 

Les deux peliles veines de Galien avant de se réunir en 
un seul tronc (grande veine de Galien) reçoivent encore 
d'autres collatérales : les veines jumelles, la veine posté- 
rieure du corps calleux, la veine basiiaire, les veines occi- 
pitales internes, la veine cérébelleuse supérieure. Ces der- 
nières, notamment la basiiaire et la cérébelleuse, se jettent 
aussi souvent dans la grande veine de Gnlienque dans ses 
veines d'origine. La veine basiiaire lu plus importante de 
toutes, recueille par une veine eboroïdienne le sang de la 
corne inférieure du ventricule latéral ; elle s'anastomose 
avec celle du coté opposé et d'autre part avec la veine 
sylvienne superficielle et la veine de Trolard du mOme côté. 
La grande veine de Galien, tronc commun des petites 
veines de Galien, se trouve dans la partie moyenne de la 
fente de Bicbat entre le corps calleux et le cervelet, embras- ■ 
sant dans une courbe à concavité antérieure le bourrelet 
du corps calleux. Dans sa portion terminale, elle rampe 
sous la tente du cervelet el débouche obliquement dans le ' 
sinus droit, un peu en arrière de l'extrémité antérieure de 
ce sinus. Elle mesure 8 à 10 milltmèlres de long et 5 à 8 
de large. Son orilice dans le sinus est une fente étroite de 
5 millimètres. 




Il est infÎDinient probable que la résorption du liquide 
ventriculaire se fait par les voies veineuses que je viens de j 
décrire. Le système lymphatique contribue-t-il à ces fonc- I 
lions de résorption ? Cette question n'est point élucidée. 
On ne connaît pas dévoies lymphatiques ventricul aires. 
Il est douteux en eiïet que les espaces lymphatiques adven- 
titiels de Virchow-Robin s'étendent jusqu'aux ventricules; j 
d'autre part dans la pie-mère l'existence de lymphatiques J 
est très discutée, et notamment les vaisseaux des plexus J 
choroïdes, d'après Albarran (1), n'ont pas de gaine lym- 
phatique. Mais cette résorption par les voies lymphatiques ' 
pourrait s'effectuer, d'après certains auteurs, en dehors du I 
système ventriculaire. On admet généralement en effet ■ 
qu'il existe une sorte de circulation du liquide céphalo- 
rachidien et que ce liquide, sécrété en majeure partie au 
moins par les plexus choroïdes, s'écoule par les trous de J 
Monro, l'aqueduc de Sylvius, le trou de Magendie et les | 
fissures qui avoisinent les racines du glosso- pharyngien, 
dans l'espace sous-arachnoïdien : Ik, la résorption du li- 
quide s'effectuerait par les vîUosilés aracbnoïdicnnes et 
surtout par les granulations de Pachioni. II faut le dire i 
cependant, la science n'est pas définitivement fixée sur ce 1 
point. 



j4;)rior! dans l'hydrocéphalie ventriculaire, l'épanché- J 
ment apparaît comme la conséquence possible de deuxj 
mécanismes pathogéniques : exagération de l'activité ] 
sécrétoire, ou diminution dans la résorption du H- 



(I) Ai-BARRAN, Soc. Analom., 
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quide. Au poini de vue palhogénique on peut donc diviser 
les hydroc(5phalies en deux grandes classes : hydrocépha- 
lies d'origine inîtative et intlammalnirc et hydrocéphalies 
par stase. De fait, si certaines hydrocéphalies peuvent 
être très netlemenl rangées dans l'une ou l'autre de ces 
deux classes, il en est d'autres, où, en raison de la nature 
des lésions, il est difficile d'établir quelle part revient 
dans la production de l'épanchement à l'un ou k l'autre 
de ces deux processus palhogénîques. 



I. — L'hydrocéphalie par stase veineuse constitue une 
forme pathogénique bien nette relevant de lésions qui dé- 
terminent une gône dans la circulation veineuse de retour. 
L'hydropisie ventriculaire est dans ces cas, au point de 
vue pathogénique, l'analogue des hydropisies qui survien- 
nent sous l'influence de causes mécaniques semblables 
en d'autres parties de l'organisme. 

On a admis que la compression de la veine cave supé- 
rieure dans lo médiaslin ou dus veines jugulaires au cou 
pouvait produire l'hydrocéphalie. L'obstacle à la circula- 
tion veineuse dans ces cas peut bien déterminer un œdème 
général du cerveau, mais non une hydrocéphalie ventri- 
culaire comme nous avons dit qu'il fallait l'entendre. Pour 
ce, il faut une cause tntra-crâHiennc agissant plus locale- 
ment sur la circulation en retour du système de Galien. 

Le système veineux de Galien n'est pas un système ab- 
solument fermé. Lorsqu'on pousse une injection d'arrière 
en avant dans le sinus droit, on injecte non seulement les 
veines de Galien, mais une partie des veines cérébrales 
superficielles et jusqu'aux veines du cou. C'est par les 
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veines collatérales des veines de Galien, notamment la 
veine basilaire.que s'établissent les anastomoses qui relient 
les veines cérébrales profondes aux superlicielies. Mais 
ces anastomoses sont peu considérables ; de plus elles éma- 
nent de branches très postérieures. Aussi un certain nom- 
bre de foyers morbides occupant la loge cérébelleuse sont- 
ils capables d'entraîner l'hydrocéphalie interne par la com- 
pression et l'oblitération de la veine de Galien, qui rampe 
sous la tente durale, et dont le mode de débouché dans le 
sinus droit est déjà des plus défavorables. Le processus 
hydrocéphaliquc peut ?tre d'ailleurs favorisé dans quel- 
ques cas par certaines dispositions particulières des voies 
de dérivation anastomotique : c'est ainsi que la veine ba- 
silaire, au lieu de tomber dans les veines de Galien, peut 
déboucher directement dans le sinus droit (Trolard). Quel- 
quefois même ces voies anastomo tiques de dérivation man- 
quent en partie : assez souvent la grande veine basilaire, 
au lieu de contourner le pédoncule pour venir se jeter j 
dans le système de Galien, se termine dans le sinus i 
verneuxou dans les veines flocculaires du cervelet. 

Toutefois le foyer morbide aura d'autant plus de chance 
de produire l'hydrocéphalie qu'il sera plus antérieur; car 
dans la portion intra-ventriculaire des veines de Galien, 
les anastomoses avec l'extérieur sont presque nulles. 

Un obstacle à la circulation veineuse portant sur lea 
deux petites veines de Galien réaliserait les meilleures 
conditions déterminantes de l'hydrocéphalie par stase vei- 
neuse. Certaines lésions do la toile choroïdienne et du 
3* ventricule agissent vraisemblablement ainsi. 
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II, — On a admis la possibililé d'Iiydrocéplialies par 
stase lymphatique. D'après les hypolhèses que j'ai expo- 
Riies plus haut relatives à ta circulatioo du liquide cé- 
phalo-rachidien, on prévoit que l'obstruction du trou de 
Monro d^termioerait le développement d'une hydrocépha- 
lie dans le ventricule latéral correspondant ; l'obstruction 
de l'aqueduc de Sylvius produirait une hydropisie du 
3" ventricule et des ventricules latéraux ; l'obstruction du 
trou deMagendie ou des ouvertures pie-mériennes situées 
près des racines du glosso-pharyngien et l'induration 
de la membrane fermant le quatrième ventricule agiraient 
sur l'ensemble des cavités ventiiculaires. On a môme ad- 
mis {(Juincke) que dans toute forme d'hydropisie avec 
dilatation des ventricules, la compression de l'écorce 
cérébrale contre lailure-mère empêche l'accès du liquide 

X granulations de Pnchioni et par un cercle vicieux tend 
ît augmenter encore l'Iiydrocéphalie déjà existante. 

On rencontre, il est vrai, dans quelques hydrocéphalies 
certaines interruptions dans les communications nor- 
males des cavités ventriculaires. Mais il est bien délicat, 
en raisondelacomplexilé habituelle des lésions dans ce3 
faits, d'apprécier la valeur pathogénique de ces oblitéra- 
tions. 



III, — L'hydrocéphalie est souvent sous la dépendance 
de processus de nature inflammatoire ou irritative du côté 
des cavités ventriculaires. 

Tout d'abord Vépendyme des parois ventriculaires peut 
être le siège de lésions diverses aboutissant à l'épanche- 
ment hydrocéphalique. Quel que soit le râle de l'épen- 
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dyme dans la sécrétion normale du liquide ventrïculain 
il apparaît bien qu'à l'état morbide il puisse, comme lei 
parois des cavités séreuses de l'organisme, péritoine, pé* 
ricarde, etc., Être l'origine d'un exsudât morbide sous la] 
dépendance de processus inDammaloircs d'intensité va-J 
riable. J'aurai l'occasion dans le cours de ce travail de J 
citer plusieurs faits où les parois ventriculaires présen- 
taient des altérations bien nettes. Il est bon de remarquer 1 
toutefois que les lésions ne peuvent guère se localiser ex- , 
clusivement aux parois ventriculaires el doivent généra-l 
lemenl atteindre les plexus choroïdes, extension favori- 
sée par les rapports vasculaircs intimes qui les unissent & J 
ces parois. 

Dans un très grand nombre de cas c'estdu côté des p/exut A 
c/ioroïdrs surtout qu'il faut cbercber, croyons-nous, rorî- 
gine de l'épanchement veniriculaire. 

Les lésions constatées au niveau des plexus choroïdes a 
dans certaines hydrocéphalies se présentent dans des con- 
ditions el sous des formes différentes. 

Tantôt au milieu de lésions diffuses des régions ventrl- | 
culaires, les plexus sont atteints eux-mfimes, comme je to 1 
disais tantôt, el c'est à leur lésion propre surtout qu'e 
due très probablement dans ces faits la production de 1 
l'épanchement hydrocéphalique. C'est ainsi que dans 1 
mon observation VU, où l'hydrocéphalie était secon-J 
daire à une sclérose cérébrale (fait relativement rare), 
j'ai pu établir que l'épanchement ventricuiaire reconnais- I 
sait pour cause l'atteinte du plexus choroïde enserré au 1 
niveau du foyer scléreux. Dans nombre d'autres faits, les 
plexus participent aux altérations inûammatoires des ca- 
vités voutriculaires. 
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Dans d'autres cas au contraire, et ces faits présentent le 
plus grand IntiirCt, la lésion des plexus choroïdes appa- 
raît isol<^e île loute autre lésion de voisinage et ayant en 
quelque sorte son autonomie propre. Une localisation si 
précise trouve son explication dans la nature môme de la 
lésion. 11 ne s'agit point alors, en effet, de lésions fran- 
chement inflammatoires, qu'il eût été bien étonnant de 
voir ainsi se limiter aux seuls plexus. Dans ces cas, les 
plexus choroïdes apparaissent augmentés de volume dans 
des veniricules sains, et l'examen hislologique démontre 
qu'il ne s'agit que d'un processus hypertrophique qui peut 
porter sur les difTërcnts tissus des plexus. Dans un cas 
ilbydrocéphalie (350 gr. de liquide) autopsié par P. Claisse 
et Ch. Lévy (1), ces auteurs ne trouvèrent d'autre altéra- 
lion analomique que des plexus choroïdes volumineux 
ayant l'apparence d'une chenille rugueuse formée de peti- 
tes granulations. Ces granulations étaient composées de 
bourgeons épitbéliaux semblables aux bourgeons du lissu 
des plexus sains. Mais ce qui distinguait le tissu patholo- 
gique, c'était une augmentation considérable du nombre 
dos bourgeons ; de plus les veines de gros calibre étaient 
It-gÈrement dilatées et gorgées de sang. L'examen micros- 
copique démontra donc que les granulations de cette hy- 
drocéphalie correspondaient h wna hypertrophie des plexus 
choroïdes, u II est vraisemblable, ajoutent les auteurs, que 
le liquide épanché venait des plexus choroïdes hypertro- 
phiés, •> Dans mon observation V (700 ce. de liquide) je 
constatai aussi, comme lésion à peu près isolée, des plexus 

a d'Iijdrocâpbalie 




choroïdes volumineux et hypertropliîés. Mais dans ce ' 
cas sur lequel je reviendrai plus longuement (V. chap. IX), 
l'hypertrophie portait moins sur le tissu épilhélial que sur 
le tissu conjonctif des plexus. Dans les faits de cette na- 
ture, l'hypertrophie dos plexus choroïdes apparaît moins 
comme une lésion primitive commandant rhydrocdphalie, 
que comme une Msion simplement connexe, analogue J 
aux hypertrophies des organes et des tissus par excès de I 
fonctionnement, Il est probable qu'un simple processus! 
irritatif dans les fondions siicrétoires des plexus choroïdea I 
a pu *>lre le point de départ de l'ensemble morbide et avoir J 
comme double conséquence l'épanchement ventriculaire et I 
l'hypertrophie des plexus. 

Enfin il arrive assez souvent qu'à l'autopsie d'hydrocé- ] 
phalies on ne constate aucune lésion capable d'expliquer ] 
l'origine de l'épanchemenl, et ce sont les faits de cette na- i 
ture qui ont été décrits autrefois sous le nom d'hydrocé- 
phalie simple, d'hydrocéphalie essentielle. Il faut le dire, 
dans un grand nombre d'observations l'état des plexuR cho- 
roïdes n'est pas mentionné dans les relations d'autopsie ; il I 
estprobablequ'assez souvent un examen plus atlentifdeces 
plexus à l'œil nu ou au microscope eût pu fournir les élé- 
ments d'une interprétation pathogénique. Mais si les pro- 
grès des méthodes d'examen doivent restreindre de plus 
en plus le nombre des hydrocéphalies dites essentielles, il 
ne répugne pas cependant à l'esprit d'admettre que cer- 
tains épanchemenlshydrocéphaliques soient sousladépen* 
dsnce de simples troubles fonctionnels dans la sécrétion du { 
liquide ventriculaire. 

L'atteinte des plexus choroïdea, troubles foDctiouDels onj 
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lésions organiques, apparaît donc en dernière analyse 
comme la condition déterminante immédiate d'un grand 
nombre d'hydrocéphalies. Les fonctions des plexus cho- 
roïdes, comme je l'ai dit tanlôt et comme j'aurai l'occasion 
d'y revenir, ont leur plus grande activité pendant la vie 
intra-utérine et dans les premiers temps de l'exislence j 
comme le thymus, comme la glande pinéale, ces organes 
subissent rapidement après la naissance un processus ré- 
gressif. Aussi à la période de leur fonctionnement maxi- 
mum correspond le maximum de fréquence de l'hydro- 
céphalie : les hydrocéphalies congénitales constiLucol en 
effet la très grande majorité des hydrocéphalies totales, 
et les hydrocéphalies acquises (à l'exception des hydro- 
céphalies par tumenrs cérébrales dont la pathogénie est 
si particulière], sont d'autant plus rares qu'on s'éloigne 
davantage de l'époque de la naissance. 



CHAPITRE VI 



TÉRATOLOGIE ET PATHOLOGIE FŒTALE. 
LES HYDROCÉPHALIES CONGÉNITALES. 



Hydrocéphalie tératologique et hydrocéphalie pathologique. 

Causes de V hydrocéphalie congénitale, — l. Influences héréditaires. 
Hydrocéphalies familiales. Valeur des causes héréditaires dans la 
genèse de Thydrocéphalie. — 11. Causes tératologiques. — lU. 
Causes pathologiques. 

Les malformations dans Vhydrocéphalie congénitale, — L'anencépha- 
lie. — L'anencéphalie hydrocéphalique de Cruveilhier. — Les 
arrêts de développement du cerveau et de ses organes commissu- 
raux. — Le cerveau kystique. — Malformations et déplacements 
du cervelet ; recherches de Chiari. — Malformations de la protu- 
bérance^ du bulbe, de la moelle, du crâne. — Vices de développe- 
ment et malformations de Torganisme. 

Interprétation tératologique de Vhydrocéphalie congénitale. — La théo- 
rie de Tanencéphalie ; travaux de Dareste. — Les hydrocéphalies 
à vacuo. — L'hydrocéphalie envisagée comme conséquence de 
troubles de Tembryogénèse. 

Hydrocéphalie et encéphalocèle. — Les hydrcncéphalocèles sous -occi- 
pitales. ^- Hydrocéphalie et spina bifida, — Coïncidence relative- 
ment fréquente des deux affections. L'hydrocéphalie consécutive à 
Topéralion du spina bifida. Relations tératologiques des deux af- 
fections. 

Pathologie fœtale et hydrocéphalie. — Hydrocéphalies embryonnaires 
et hydrocéphalies fœtales. — Lésions d'ordre pathologique dans 
certaines hydrocéphalies congénitales. 

Caractères cliniques de Vhydrocéphalie congénitale. — L'hydrocépha- 
lie du fœtus. — La grossesse hydrocéphalique. — La dystocie par 
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hydrocéphalie rœtalc. — L'hydrocéphalie à la naissance. — La 
micro-hydrocéphalie. — Période latente de l'hydrocéphalie con- 
génitale. — L'évolulion de l'hydrocéphalie congénitale. 



Les hydrocéphalies congénitales forment un groupe cli- 
nique caractérisé par le début de l'hydrocéphalie durant la 
vie intra-utérine : la maladie existe dès la naissance. Il 
s'en faut de beaucoup néanmoins que l'hydrocéphalie 
coi^énitale constitue, an point de vue patho^énique, une 
espèce nosologique. Elle relève en effet de causes va- 
riées, agissant par des processus différents. Pendant la vie 
intra-utérine, le cerveau est en voie de développement 
et, soit au moment de la conception, soit durant la période 
embryonnaire, des influences tératogéniques multiples 
peuvent troubler ce développement. D'autre part, le cer- 
veau de l'embrj'on et du fœtus est exposé aux diverses cau- 
ses morbides qui peuvent l'atteindre par l'intermédiaire 
de l'organisme maternel. Il n'est pas toujours aisé, l'hy- 
drocéphalie une fois effectuée, de reconnaître soitpendant 
la vie, soit même à l'aulopsie la nature des influences qui 
ont contribué à la produire. Toutefois l'étude de certains 
faits typiques permet d'établir que l'hydrocéphalie congé- 
nitale comprend au moins deux espèces palhogéniques 
différentes : une hydrocéphalie tèratologique et une hydro- 
céphalie pathologique. 

J'énumérerai tout d'abord les causes reconnues de l'hy- 
drocéphalie congénitale. J'étudierai ensuite les diverses 
malformations cérébrales que l'on peut rencontrei" dans 
cette affection. Je chercherai enfin à établir d'après les 
faits la réalité de ces deux formes pathogéniques. 



8S CUAPITHE VI 

Les cituseei de l'hydrocéphalie congénltitle. 

1. — II convient de rechercher en premier lieu la pari 
dos influences /téréditaires dàas l'éliologie de l'iiydrocépha- 
lie congéoitale. 

En abordant l'étude de l'hérédiié chez les hydrocéphales J 
il est UQ fait qu'il faut aiTirmer dès le début, c'est quaJ 
dans un assez grand nombre de cas on trouve des antécé- .| 
dents héréditaires absolument normaux et que rien n'ex- 
plique chez les parents l'hydrocéphalie de l'enfant. 11 n'est 
pas moins incontestable qu'assez souvent l'hydrocéphale 
présente une hérédité morbide chargée el en apparaît 
comme la conséquence. Le milieu où porte l'observatioii, 
fait varier les opinions. Les médecins praticiens ont e 
souvent l'occasion de voir des hydrocéphales dans desÂ 
familles ofi rieo ne parait expliquer la prédispositiou à 1 
celte maladie. Dans les asiles, par contre, se trouvent.! 
réuais des hydrocéphales dégénérés produits de fcimillei 
hautement névropathiques. C'est làqu'il faulaller chercher! 
la démonstration de ce fait que l'hydrocéphalie est dans] 
quelques cas un résultat de ThérédiLé nerveuse ou une i 
conséquence de la dégénérescence familiale. 

On n'observe généralement pas d'hérédité similaire. La J 
raison en est simple : l'hydrocéphale quiarrive à vivre eti , 
se développer est quand môme un être infirme, infécond, 
inapte à la reproduction de l'espèce. Récemment c 
P. Marie et Sainton (1) ont présenté à la Société médicale 
des hôpitaux, sous la dénomination d'hydrocéphalie héré- 

(1) Soi: vieil, des hôp., 14 ni&î 1897. 
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dilairu, i'oLsui'vatiou de deux hydrocéphales, père el fils, 
atteinis en outre d'autres anomalies de développement. 
En Tabsence d'autopsie, les caractères seuls des déforma- 
tions crâniennes ne permettent pas, ainsi qu'il ressort de 
la discussion qui suivit la présentation, de conclure avec 
certitude à l'exislencc d'une hydrocéphalie chez ces mala- 
des. Si le volume de la tête la rend cependant très vrai- 
semblable, il faut reconnaître qu'il s'agit ici de cette forme 
spéciale d'hydrocéphalie par malforraaLion et vice de dé- 
veloppement que je décris plus loin sous le nom d'hydro- 
céphalie des dégénérés. 

Mais, fait important, l'hydrocéphalie peut atteindre plu- 
sieurs membres d'une m^mc famille. Elle apparaît dans 
ces cas comme une maladie familiale où l'inOuence héré- 
ditaire ne saurait être niée. Frank (1) cite le fait suivant : 
« Un homme d'une excellente constitution, marié en qua- 
trièmes noces, vient demander nos conseils. Il avait eu de 
sou premier mariage 9 enfants encore pleins de vie. Sa 
dernière femme quoique saine et robuste lui en avait 
donné 5 qui étaient tous morts d'hydrocéphalie dans la 
1" année. » Gcelis, Lnderwood ont cité des faits analogues. 
Cette prédisposition à l'hydrocéphalie se voit dans les fa- 
milles dégénérées. A ce point de vue une observation de 
Uourncville est des plus probantes. J'en reproduis ci-des- 
sous le sommaire. 

Sommaire d'une ohaervalion de Bourneville (2).— Hydrocéphalie 
chronique. Père absinlliique, rhurnalisant. — Grand-père paternel, 
alcoolique. — Grand'mère paternelle, alcoolique, débauchée. — 
Oncle paternel, tuberculeux. — Deux tantes palcrDelles, tubercu- 

(1) Traité lie mfdednf. pratique. 
(î)Loe.eil. Obs. XXI du mémoire. 



leuses. — Mère : crises nerveuses, paralysie post-diphtérique, émCM I 
tive, dyspeptique. — Grand-pére malernei, astlimatique. — Grand' ; 
mère maternelle, cancer utérin. — Aïeul, asthmatique (f). — Oncle-| 
maternel, suicidé. — Tante maternelle, aliénée. — Cousin, hydro 
céphalie probable. — Demi-frère (de mÈre), tuberculeux. — Sœur! 
paraplégique. — Frère hydrocéphale. — Autre frère tuberculeux. I 
— Autre sœur, hydrocéphalie légère, adénopathie. — Conceptioa-J 
probable durant l'ivresse. 

Oq voit quelle accumulation de causes héréditaires peal 1 
aboutir à l'hyilrocéphalie. — Dans les familles syphiliti- 
ques ou peut aussi observer riiydrocéphalie chez plusieurs j 
eDfants. J'en citerai des exemples. 

Les antécédents héréditaires les plus fréquemment con»- 1 
tatés sont d'abord les aiïections nerveuses : névropathie, 
épilepsie, maladies mentales, dans quelques cas maladies ] 
organiques du système nerveux. 

Parmi les maladies constitutionnelles des ascendants, 
la tuberculose, la syphilis surtout ont une place impor* 
tante dans l'étiologie de l'hydrocéphalie. Je reviendrai , 
longuement sur cette dernière cause; qu'il me suflise de 1 
dire ici que la syphilis des parents peut ilélerminer l'hy- 
drocéphalie par des processus divers, tantôt par un trou- 
ble de l'évolution embryonnaire (Obs. 1), tantôt par des J 
lésions d'ordre pathologique manifestant rhérédo-conta^ J 
gionde la maladie. 

Parmi les inloxicatïons, l'alcoolisme des parents est ^ 
au premier rang des causes dégénératives de l'hydrocépha- 
lie. Cela ressort ncllement de la lecture des nombreuses 
observations de Itourneville. 

On a cité l'inllueucc de la consanguinité des procréa- 
teurs ainsi que leur disproportion d'âge. 
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Les antécédents héréditaires ne sont autres, on le voit, 
que ceux relevés chez les dégénérés en général. Quelle est 
leur influence même surla production de l'Ijydrocéphalie? 
Sont-ils capables àeux seuls de déterminer cette aiïection 
ou ne créent-ils qu'une prédisposition ? Assez souvent la 
recherche des causes fait constater chez ces sujets la coexis- 
tence d'influences diverses lératologiques ou pathologi- 
ques sur lesquelles nous reviendrons et qui ont pu jouer le 
rôle principal dans la production de l'hydrocéphalie. Ces 
causes accîdcnleltes ont pu néanmoins agir plus efficace- 
ment à la faveur de la prédisposition hérédilaire. 

Mais si l'on admet avec Féré la théorie tératologique de 
l'hérédité morbide, il y a lieti,dans quelques cas au moins, 
de reconnaître aux causes héréditaires uneaclion plus di- 
recte dans la genèse de l'hydrocéphalie. On admet généra- 
lement, il est vrai, que l'intluence héréditaire n'est capa- 
ble de déterminer que de simples anomalies, non des vices 
de conformation graves. Certaines hydrocéphalies consti- 
tuent de vraies monstruosités qui relèvent probablement 
plutôt de causes accidentelles. Mais il en est qui sont très 
vraisemblablement sous la dépendance de troubles relati- 
vement limités de l'embryogenèse; chez quelques hydro- 
céphales même, l'extrémité céphalîqiie présente des stig- 
mates multiples de dégénérescence, au milieu desquels 
l'épanchement ventriculaire ne paraît être qu'une mani- 
festation de mf^me ordre. Dans ces formes, les causes 
héréditaires ont probablement une influence prépondérante 
dans le développement de la malformation. 

II. — Les causes tératologiques accidentelles auxquelles 
on a pu attribuer l'hydrocéphalie sont multiples. 



Ob tHAf'lTBE VI 

Tout d'abord, au moment de la fécondatioa même, oq ! 
sait combien les dispositions des procréateurs peuvent 1 
influer sur le produit lui-même : le coït en état d'ivresse ] 
a étiS assez souvent relevé par Hourneville dans ses obser- 
vations d'liydroci5phalie. 

L'influence du moral de la mère sur le produit de la 
conception a été beaucoup exagérée autrefois. On ne peut 
nier son influence dans quelques cas. Les peurs, les 
frayeurs, les émotions subites très vives de la mère peuvent j 
amener des troubles considérables dans la circulation fœ- 
tale et en particulier dans la circulation cérébrale. Grand 
nombre des monstres pseudencéphaliens et anencéphaliens 
ont été mis au monde par des femmes qui avaient éprouvé 
une violente el soudaine terreur. De même, les émotions 
vives pendant la grossesse ont été plusieurs fois signalées 
dans les observations d'hydrocéphalie. 

A côté de ces causes agissant par l'intermédiaire du 
sysll-me nerveux de la mère, il est des causes physiques 
directes qui peuvent troubler la gestation. On sait que les 
violences extérieures, les compressions, les coups, tout 
traumatisme en un mot, peuvent aboutir à la production 
de malformations fœtales. Les faits de tératogénie expéri- 
mentale obtenus par Dareste d'abord, par Féré ensuile, 
par l'action de causes purement physiques ne font que 
donner une démonstration de plus à l'importance de ces 
influences accidentelles. 

in. — La réalité des influences palhologiques dans la 
genèse de l'hydrocéphalie congénitale est démontrée dans 
nn certain nombre de cas par les constatations nécropsi- 
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ques. Il est, par cootre, beaucoup plus délicat de les re- 
connaître durant la vie. On sait que certaines maladies de 
la mère peuvent se transmettre au fœtus par la ciiculaLioii 
placentaire, mais il est rare qu'elles aboutissent à l'hydro- 
céphalie. Dans une de ses observations, Bourneville attri- 
bue une grande importance éliologique à une varioloïde 
de la mère survenue au 3' mois de la grossesse. Certaines 
causes pathologiques légères peuvent vraisemblablement, 
favorisées par des prédispositions héréditaires, devenir 
efficaces; c'est ce qui parait avoir existé dans ce fait de 
Bourneville. 

Mais assez souvent certaines alTections du fœtus, recon- 
nues à l'autopsie, se sont développées chez lui malgré l'in- 
tégrité apparente de l'organisme maternel. Dans la patho- 
logie fœtale encore si mal connue, il y a lieu d'admettre la 
possibilité d'alTections cérébrales aboutissant à l'hydrocé- 
phalie. 

Lea mmlfermatioiiR dHna l' h;»' d racé pli ni le 
co ngé u 1 tfti e . 



Le développement du système nerveux, du cerveau no- 
tamment, s'accomplit surtout durant la période embryon- 
naire. Il continue durant la vie fœtale ; à la naissance 
achevé morphologiquement, il ne l'est point encore au 
point de vue de la structure intime. Les causes qui précè- 
dent en déterminant l'hydrocéphalie durant la vie intra- 
utérine, peuventagir à desdegrés divers sur ce développe- 
ment. J'étudierai plus bas le mode d'action de ces causes. 
Je vais simplement exposer ici, d'après les faits et sans 



préoccupation pathogénique, Ips caractères des lésions e 
les groupant d'après le degré de la malformation céré- 
brale. 

I. — h'anencéphalie vraie consisie dans l'absence lO" 
taie de l'encéphale et l'absence partielle et souvent lotale^ 
de la moelle épinij^re. Cette anomalie s'accompa^e dfti 
l'absence de la vo&te crânienne et de l'existence d'une fia-J 
sure spinale dans toute la région du rachis où la moelle 
épinière fait défaut. L'encéphale et la moelle épinière sont 
remplacés par une vaste poche remplie do sérosité. Plus 
ordinairement celte poche se déchire à une époque très 
avancée de la vie inlra-utérine ou du moins pendant l'ac- 
couchement. Ce n'est que très exceptionnellement que ces 
poches persistent après la naissance. 

L'anencéphalie est relativement fréquente chez l'homme. 
La poche remplie de liquide qui remplace l'encéphale pa- 
raît, comme nous le dirons, d'une nature différente de celle 
des hydrocéphalies vraies que nous allons étudier. _ 

II. — A côté de ces faits où l'anencéphalie complète 
s'accompagne d'arrôt de développement de la voûte crâ- 
nienne, il en est d'autres oii le crâne membraneux et les 
méninges se sont normalement développés. Mais à l'ouver- 
ture du crâne on ne trouve que quelques vestiges de subs- 
tance nerveuse à la base ; les hémisphères cérébraux 
manquent complètement. Cruveilhier (1) a décrit ces faits 
sous le nom d'anenccpkalîp ht/drocéphalique, terme qui 
n'est pas absolument exact puisque l'on constate quelque* 

(1) CnuvnunER, Allât rTanalomie pathologique, 1> livTaJson. 
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(races si minimes soient-elles de l'encéphale. La relation 
de quelques faits vaut mieux qu'une longue description. 

CraveilMer donne la relation suivante : — " Sur un enfanl mari- 
né, doQt le crâne n'avait pas la moitié du volume accoutumé, et 
dont l'ossincation par confisquent était très avancée, j'ai trouvé au 
lieu du cerveau une poche remplie de sérosité limpide. Dans la 
partie qui tapissait la voûte, celle poche élait formée par une mem- 
brane vasculaire, larhelée de points d'une couleur brun-orangé. Une 
membrane très dense et brunâtre recouvrait toute la portion de U 
base du cerveau qui restait encore ; cette base élait réduite : 1* à 
des corps striés indurés, colorés en brun et inégaux en volume ; 2° k 
peine entre les corps alriés découvrait-on les couches optiques atro- 
phiées; 3° quelques circonvolutions de la base du cerveau étaient 
indurées, cartilagineuses et comme déposées <;k et Iji par petites 
masses à la surface interne des membranes pie-m^re et arachnoïde. 
Les nerfs olfactifs élaienl atrophiés, A peine vestige de la commis- 
sure optique. Trace des pyramides antérieures qu'on voyait sous 
l'aspect d'une traînée grisâtre s'enfoncer dans l'épaisseur de ta 
moelle. Cervelet petit, mais sain, de même que la protubérance et 
les pédoncules cérébelleux. » 

Ré'iumê d'une observation de Tamier (I).— Il s'agit d'un enfant 
extrait au forceps, du poids de 4260 grammes. La tête n'a pas un 
volume Irop exagéré ; mais la suture sagittale a presque 2 centi- 
mètres de largeur dans certains points. L'enfanI vil 14 heures. 
A l'ouvertui-e du crdne il s'écoule 400 grammes d'un liquide jaune 
citrin oij nagent des grumeaux blanchâtres. Ce liquide se prend en 
masse sous l'influence de la chaleur et de l'acide nitrique. Absence 
complète du cerveau, il ne reste qu'un moignon irrégulier, informe, 
du volume d'une forte noisette, de substance cérébrale blanche, 
appuyé sur la base du crdne et se continuant avec le bulbe et la 
moelle épinierc ; le cervelet est à peu prOs normal ainsi que le bulbe. 

Dans une observation de Létienne (2) il s'agit d'un enfant qui 
vécut 5 à 6 jours. Cet enfant jouissait de l'entière liberté de tous 



{IJ In PoDU-ET, Thèse d'agrégation, 1880, obs. VI, 

(2) Um^NE. Hydrocéphalie anenccphalique. llull. Soc. Anal.. 1888. 
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aes mouvements. Il (étail bien et il criait. L'hydrocépljalie ëlaifij 
caraclérisée par un développeiiienl assez considérable du vdIuris:^ 
céphalique et un écartoment excessif de lous les os du crftne. 
suture sagillalo avait une largeur de deux travers de doigt. A l'au' 1 
topsie il s'ér.oula du crâne un liquide abondant jaune rosé, d'u 
quantité évaluée approximative ment à I lilre. Dure-mère, arac 
Do!de et pie-mère normales. De matière céjéhrale il n'en existe d 
trace que le long des grands sinus dure-mérlens et au tond des fosse 
pariélalss. Elle est là appliquée, comme laminée sur les ménîn 
toujours en très petite quantité. Sur la base du crâne se trouve una " 
lamelle informe de substance cérébrale recouvrant la partie médiane 
et antérieure, c'est-à-dire la selle lurcique, les grandes ailes du sphé* 
ooldc et le plancher orbitaire. Les deux fosses latérales de l'étage 
moyen sont absolument vides. En arrière, les tubercules quadrîju- 
meaux s'aperçoivent assez oettemeul. Cervelet, nerfs cr&niens norw] 
maux. 

J'ai rapproclié ces fiiits à causo des analogies que pré-, 
sente chez eux l'état de l'encéphale. Sauf quelques vestiges J 
de substance nerveuse, on eonslatc seulement dans ces cas 1 
la présence desganglionsde la base; encoresont-ils sou veut j 
atrophiés et à peine reconnaissabies. Le cervelet et les or->j 
ganes nerveux si>us-jacents sont généralement inlacls. 

Néanmoins ces faits ne sont pas en tout identiques. Lfrfl 
liquide varie de l'un à l'autre ; dans le dernier cas il parait ] 
semblable au liquide hydrocéphalique habituel. Dans le ' 
second, par contre, il fut reconnu fortement albumineux, 

il en est de même du développement du crâne. Dans 
quelques cas, le cràneaun votumesupérieur à lanormale. 
Assez souvent il a ses dimensions ordinaires. QuelquefoU^ 
il peut rester au-dessous de ses dimensions normales;-' 
il s'agit alors de cette forme dénommée micro-hydrocépha- 
lie. « Il n'y a pas de rapport, dit Gruveilhier, entre l'allé- 
ratioa de la substance cérébrale et la quantité de liquide . 
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Ce sont les hydrocéphales à petite Ifite, qui présentent sou- 
vent l'hyilrocéplialie la plus complète, u 



III. — Dans une autre catégorie de faits les malforma- 
lions sont moins accentuées et l'on constate la présence 
d'une partie au moins des hémisphères cérébraux. L'obser- 
vation personnelle suivante est un type de ce genre. 

OuEHVATtOM 1 (résumée) (1). — Hijilrocéphalie congénitale ai-ec mal- 
formation cérébrale. 

Enfant du sexe féminin, née te 2i octobre 1889, entrée dans mon 
service le S novembre 1890. Pire el mère inronnua. C'est une belle 
enf&al pesant 3 kil . liOO, ne présentant & son entrée rien d'anormal 
en apparence du cûlé de la lête. Donnée h une nourrice. 

Dbds le couraut de décembre, la tt^le commence à se développer. 
Tous les caractères de l'iiydrocéptialie deviennent manifestes. L'en- 
fent a de la peine à soutenir ia léte. lille tète beaucoup, est très vo- 
race. Cria presque constants, mono ton eii et fatigants. Elle n'a pas 
de convulsions proprement dites. Un peu de strabisme. 

Ls 10 février. — Un constate à la wilve une petite plaque sail- 
lanle, L'enfant est retirée de la nourrice et mise au biberon. Les 
jours suivants, les plaques muqueuses se développent davantage ; 
elles sont absolument caraclérisliqnes et deviennent confluenles à 
Ib vulve et à l'anus. Il existe aussi une papule nette à la région men- 
tonnière, Frictions d'onguent napolitain. 

Mais l'enfant s'affaiblit de plus en plus. Elle a des épisla.xis répé- 
tées. Les membres se mettent en contracture et elle succombe le 
3 mars apri's 7 heures d'agonie, membres rigides, poings serrés, 
bouche béanle. Elle avait 4 mois 1/2. 

Autopuîe. — Les os de la voûte du crâne sont écartés et reliés par 
des tissus nbreu;c. Diamètre anléro-postérieur : 15 cent. 1/2 ; dia- 
mètre transverse : 1 3 centimètres. 

A l'ouverture du crâne et des méninges incisés, s'écoule un li- 
quide clair et cilrin, alwndant, environ I litre 1/2; les organes inlra- 



(I) Lton Ti'ÀSTRo?, L'iiydrocéphatie hérédo-ayphiliUque. Revue m 
mat. de fenfance. 189t. 
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crâniens n'apparaissent pas tout d'abord. Le cMne complètement 
évacué, on trouve étalé sur la hase un encéphale ruilimen taire, 
qui, Dulre l'aLrophic, présente à première vue comme anomalie foD'- 
damentale l'absence des organes médians inter-hémisphériques : 
les deux hémisphères séparés sont étendus au fond des fosses céré- 
brales moyennes. 

Procédant dans notre description d'arrière cnavani, nous trou- 
vons le cervelet normal occupant les fosses cérébelleuses, recouvert 
par la tente du cervelet. Absence complète du corps calleux et du 
trigone. Au devant donc du vermis supérieur effacé, se trouve une 
dépression profonde correspondant au ventricule moyen dont la 
paroi supérieure manque. De chaque cAlé de la ligne médiane et en 
arrière du corps du sphénoïde, se trouvent deux renflements ma- 
melonnés du volume d'une petile noisette, que nous devons consi- 
dérer comme les couches optiques ; car ils donnent naissance en 
avant aux bandelettes optiques. Les bandelettes optiques abou- 
tissent en avant au chiasma, qui est bien conformé et d'oij partent 
les nerfs optiques. Ceux-ci mesurent D cm. 1/2 de longueur. En 
arriére du corps du sphénoïde, entre les couches optiques, se trouve 
un orifice allongé, oritice antérieur de l'aqueduc de Sylvîus, où 
pénètre facilement un stylet. Les lobes olfactifs occupent leur si- 
tuation normale ; de chaque lobe part une traînée nerveuse en 
forme de bandelette allongée d'avant en arrière, et qui vient abou- 
tir de chaque c6té à la face interne des hémisphères. Ceux-ci. cou- 
chés au fond des fosses cérébrales moyennes, sont rudîmenlaires, 
reposant sur leur face externe, présentant en haut leur face interne 
ouverte : excavation ventriculaire. Us mesurent 6 à "7 centimètres 
de longueur, 2 à 2 </- àe hauteur. Leur face externe présente des 
circonvolutions rudimenlaires, qu'il est assez difficile do définir. 
Sur la face interne, tout autour de l'ouverture ventriculaire et la 
bordant se dessine nettement une circonvolution : c'est la circonvo- 
lution du Corps calleux qui se continue en avant avec la bandelette 
sus-signalée émanant du lobe olfactif. Elle représente schémati- 
quement la circonvolution limbique de Broca. 

Protubérance, bulbe, moelle, intacts. 

Le fait suîvantde Budia (t) peut être rapproché du précédent : 
(1) BoDiN, SoeUlé analomiquK. 1815, 
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L'enfaiil, qui élail une fille, pesait à sa naissance 3901) grammes, 
avail une tète volumineuse ; le diamètre occipilo-fronlal mesurait 
13 centimùlres, le bi-pariélal fO cm. t/4. Mise au sein, elle ne faisait 
aucun moUTcment de xucriun ; on l'ulimenta à la cuiller. Elle 
poussait conlinuellemenl un gémissement plaintif uniforme, mais 
dès qu'on la pinçait elle criait comme les autres enfants. Pas dn 
paralysie. Elle ne vécut que M heures. 

Autopsit. — A l'ouverture du crine s'écoula un liquide limpide, 
d'un jaune clair, dont on recueillit 9S0 grammes. Le crflne était 
volumineux, mais sans cet écarlement considérable des os qu'on 
rencontre ordinairement chez les hydrocéphales. La dure-mère et 
la pie-mère distendues antérieurement par du liquide formaient 
une grande poche qui s'appliquait exactement contre la paroi du 

Les deux hémisphères cérébraux ne sont représentés que par le 
lobe temporal et le lohe occipital jusqu'à la scissure occipitale in- 
terne. Les lobes frontaux et les lobes pariétaux, la voûte du corps 
calleux et le centre ovale de Vienssens font complètement défaut. 

Le bulbe, la protubérance, les pédoncules cérébraux, les corps 
striés, les couches optiques ont atteint leur développement normal. 

AgOBtisi (I) rapporte un cas d'hydrocéphalie analogue au précé- 
dent. Il y avait absence complète des lobes frontaux et pariétaux, 
atrophie relative des lobes temporaux et occipitaux, et hypertrophie 
du cervelet. 

C'était un petit gar<;on qui vécut jusqu'^ l'flgedeâ ans. U y avait 
paralysie des membres du tronc, absence de la parole et de toute 
expression émotive, manque du sentiment de la faim et de la soif. 
La perception, la mémoire visuelle, auditive et gustalive étaient 
normales. 

Dans une observation de Golay (2) le firlus mort-né atteint d'hy- 
drocéphalie présente en outre une malformation des quatre mem- 
bres. U pèse 3S>IXI grammes. 

1^ tète est volumineuse, mais cependant pas h un degré excessif. 
L'orbite gauche est le siège dune fracture produite pendant lac- 
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couchement. L^s us de la voûte du crâne sont amincis, (ranalu'rj 
cides; ils ne sont pas séparés par des inlervelles considérables. Qu«n-J 
tité du liquide ; 34ii grammes. La dure'mère est saine : la tente dDfl 
cervelet en particulier est normale. 

L'encéphale se présente sous forme d'une masse molle, afTaissée, 
par suite de l'écoulement de la sérosité. Les deux hémisphi-res for- 
ment chacun une vaste coque dont la paroi n'a que 'i millimèlres 
d'épaisseur, semblables à deux vastes kystes juxtaposés, séparés 
par la grande scissure, Leur surface extérieure nofTre pas trace de 
circonvolutions ; elle est d'une teinte rosée. On n'a pu détacher de 
cette surface aucune membrane; l'arachnoïde et la pie-mére, si 
elles existent, sont fusionnées avec la substance cérébrale. Au fond 
delascissureioLer-hémisphérique.onnetrouveaucunvestiguducorps 
calleu.\ ; les parois des hémisphères consliluées à ce niveau par une 
lamelle très mince et translucide sont réunies par des (ilomenls 
délicats qu'on déchire facilement, le septum lucidum et le trigone 
paraissent également absents. La surface interne des hémisphères 
Bfl blanche, lisse. On ne constate aucun relief représentant les cou- 
ches optiques et les corps striés. Les trous de Monro sont facile- 
içenl reconnaissables, du diam<>lre d'une pièce de 1 franc ; on y 
voit passer le plexus choroïde qui se présente aous forme de cordon 
jaunâtre. Aqueduc de Sylvius normal. 

Le cervelet parait complètement absent ; sa loge est vide. Cepeu- 
danL en examinant avec allenlion, on trouve au-dessus du i* vea>l 
tricule et en arriére des tubercules quadrijumeaux bien dévelt^ï 
pés, un petit corps gros comme un pois, qui se laisse déplis 
forme d'une membrane mince transparente. La protubérance a 
subi un arrêt de développement ; elle n'est représentée au devant 
du bulbe que par deux petites saillies olivaires anléro-postérieurea 
de 4 à!j millimètres d'épaisseur. Le bulbe parait normal. 

Les quatre membres sont atteints de déformation. Le pied droEfr 
est un pied-bot varus très prononcé. Le pied gauche est équin-van 
Les deux genoux ^ont des genu-valgum. Les membres sapérieni 
présentent une flexion générale avec rigidité. 



a 
nt 
leurea ^ _ 

drol^^l 

rieni^^^H 



Dans cette catégorie de faits, les hémisphères cérébraux 
présentent des degrés variables de développement. Ce qui 
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frappe surtout c'est le défaut de développement des régions 
médianes inter-hémisphériques, dos organes couimÎBSU- 
raux : corps calleux, trlgone, septum lucîdora. Dans plu- 
sieurs do ces faits, lelsque dans celui de Budin el lo mien, 
les cavités ventriculairessontlargemenlouvDrtes : te liquide 
hydroi;éplialique n'est pas enkysté dans les ventricules 
cérébraux et se répand en dehors d'eux. Les méninges 
molles ne sont souvent mi^rae pas reconnaissables. Ces faits 
où le liquide hydrocéphaJique se présente directement à 
l'ouverture du crâne ont été souvent décrits sous le nom 
d'hydrocéphalie externe ou méningée ; je me suis déjà 
élevé contre celte dénomination donnée aux faits de ce 
genre, dans lesquels la nature des malformations cérébra- 
les implique forcément des rapports anormaux du liquide 
hydrocéphalique. Il est des cas (obs. de Golay) où, malgré 
l'absence des organes commissuraux, les cavités ventricu- 
laires restent fermées au niveau de la grande scissure in- 
ter-hémisphérique par une mince lamelle de tissu nerveux. 
Le liquide reste alors complètement contenu dans le kyste 
cérébral ; ces faits servent en quelque sorte de transition 
entre les précédents et les suivants. 



IV. — Dans cette dernière forme, la plus nombrease 
d'ailleurs, le liquide est contenu dans les cavités ventricu- 
laires, et on ne constate l'absence d'aucun organe cérébral. 
Il s'agit du cerveau hydrocéphale comme j'en ai donné 
la description typique ; seulement la dilatation des cavités 
et l'amincissement des parois peuvent être portés à un de- 
gré extr&me. Le corps calleux peut être réduit à l'épais- 
seur d'une feuille de papier et le trigone de même. Les 



circonvolutions sont aplaties, à peine distinctes, comme I 
atrophiées par places. C'est dans ces cas que l'on peutcona»! 
tater la distension, quelquefois même l'écarlement des'l 
corps striés et des couches optiques. C'est dans l'hydrocfi'] 
phalie congénitale que l'on constate aussi au plus haut de^j 
gré les altérations de la structure cérébrale que j'ai décrite 
d'après Anton. 



V. — Le cerveau n'est souvent pas seul à présenter 
des malformations. Les autres organes encéphaliques, la 
moelle quelquefois, présentent des altérations dont les 
unes relèvent de troubles de développement, et les uutrcs 
sont la conséquence de l'excès de la pression intra-crà-j 
nienne. 

Le cervelet en premier lieu peut présenter des arrèU 
de développement. Dans quelques cas on conslale l'absence 
complète de cet organe. Plus souvent il est simplement 
atrophié ; l'atrophie n'est pas toujours égale pour les deux 
hémisphères. Dans un fait d'Anton les hémisphères du 
cervelet étaient asymétriques, le droit atrophié n'arrivait 
pas à la moitié du développement du gauche. Dans quel- 
ques cas on a constaté au contraire une hypertrophie du 
cervelet (Agostini). 

Chiari (1) a récemment bien étudié les modifications de 
forme et de siège du cervelet que l'on observe surtout 
dans l'hydrocéphalie congénitale. Le fait le plus fréquent 
consiste dans l'allongement des amygdales ei de la partie 
médiane du lobe inférieur du cervelet sous l'apparence 

(1) Chiari, Sur les allérations du cervelet coasécutiïes à l'hydrocépha-^ 
lie. OeulïcAe rwdiciniacht Wochensehrift, 13 octobre 1891. 
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d'apophyses coniforraea qui accompagnent la moelle al Ion - 
f^és dans lecaoal vertébral; il s'agit évidemment d'une 
anomalie de conformation survenue ii la période de déve- 
loppement du cervelet. Ces parties prolongées du cervelet 
atteignent quelquefois seulement la partie supérieure de 
l'atlas, mais dans maints cas elles descendent jusqu'au bord 
inférieur du corps de l'axis, en sorte que leurs extrémités 
inférieures se trouvent au niveau des troisièmes nerfs cer- 
vicaux. A un degré plus prononcé, le déplacement du cer- 
velet s'accompagne de l'allongement du quatrième ventri- 
cule et de la dilatation du canal vertébral. Dans un troisième 
type, le refoulement du oervelet de la cavité crânienne 
dans la cavité vertébrale par le trou occipital, atteint son 
plus haut degré jusqu'à déterminer un spina bifida cervical. 
Je reviendrai sur ce dernier fait. 

hs. protubérance peut avoir subi un arrêt de dévelop- 
pement ; dans le fait de Golay, elle n'était représentée 
au devant du bulbe que par deux petites saillies olivai- 
res antéro-postérieures. 

Ailleurs elle peut Ctre comme le cervelet repoussée en 
partie dans la cavité vertébrale. Dans un fait de Chiari, la 
limite entre ses parties intra et extra-cràniennes était mar- 
quée à sa face inférieure par un sillon profond corres- 
pondant au bord antérieur du grand trou occipital. 

Le àulôe ne présente pas de troubles de développement 
relevés par les auteurs. Mais refoulé aussi par les parties 
basiques du cerveau il peut descendre et être logé en tota- 
lité dans le canal vertébral (Chiari). 

L'ensemble de ces déplacements résulte de ce que dans 
les grandes hydrocéphalies congénitales, malgré la dila- 



tation du crâne, la capacité de la cavité crânienne rest 
trop petite pour le cerveau hydrocéphale. 

La moelle épinière est généralement intacte. Il est aon**" 
vent noté par les auteurs que la cavité centrale de la 
moelle ne participe pas à la dilatation générale des ven- 
tricules du cerveau. Cependant dans deux faits Chiari a 
constaté de l'hydromyélie à des degrés divers, soit des for- 
mations lacunaires cylindriques & direction longiludiuule 
émergeant du canal central de la moelle, soit «ne liydro- 
myélie vraie constituée par la dilatation du canal central 
lui-même, dilatation s'étendant du 4* ventricule jusqu'au 
2* segment lombaire. Ces lésions coïncidaient d'ailleurs 
dans les deux cas avec un spina bifida. 

VI. — Du côté des enveloppes du cerveau, il faut noler 
tout d'abonl que dans les formes d'hydrocéphalies avec 
malformations etabsence presque complète du cerveau, la 
méninge molle, pie-mère et arachnoïde, est généralement 
indémontrable. 

On constate de même dans ces cas l'absence des prolon- 
gements de la dure-mère. Dans les antres formes de l'hy- 
drocéphalie congénitale, il n'est pas rare de constater un 
arrêt de développement de la faux du cerveau. On a noté 
dans quelques cas l'absence complète de la lente du cerve- 
let. 

L'enveloppe osseuse présente dans les grandes hydrocé- 
phalies les caractères du crâne hydrocéphale h leur plus 
haut degré. A l'hydrocéphalie congénitale appartiennent 
spécialement certaines particularités de la base du crâne 
témoignant de l'origine précoce de l'hydrocéphalie. C'est 
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& dépression générale des saillies di; la base ; c'est l'obli- 
quité très grande et la brièveté de la gouttière basilaire ; 
c'est la dilatation du grand trou occipital ; dans un fait de 
Chiari, il présentait à son bord postérieur une incisure an- 
guleuse qui portait le diamètre sagittal du trou à 4 centi- 
mètres, son diamètre transversal élant de 3 centimètres. 
EnGn, dans ces nnimes formes précoces, existe aussi un 
élargissement du canal rachidien dans sa portion cervicale, 
dû au refoulement du bulbe, d'une partie du pont et du 
cervelet dans ce canal. 

VII. — En dehors de ces malformations du système ner- 
veux, on peut rencontrer dans l'bydrocéphalie congénitale 
d'autres malformations qui témoignent pour certains cas 
au moins de l'origine tératologique de l'affection. Je ci- 
terai en premier lieu l'encéphalocèle et le spina bilïda, sur 
lesquels je reviendrai plus longuement tantôt. 

On constate dans certains faits la coïncidence de malfor- 
mations diverses, telles que : bec-de-lièvre, pieds-bots gé- 
néralement doubles et en varus équin, ectopie du testicule 
assez fréquente chez les hydrocéphales, eclopie du rectum, 
imperforation de l'anus. Souvent il existe une association 
de malformations multiples. 

Dupuy (1) rapporte l'observation d'un fœtus atteint d'hy- 
drocéphalie avec encéphalocèle présentant simultanément 
un bec-de-lièvre, une synJaclylie des deux pieds etdes deux 
mains, et une abnormité particulière des deux globes ocu- 
laires consistant en un arrêt de développement de la pau- 



(1) Dotdt, Soc. anat.,lS^i. 
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|)iëre supérieure ni une cxpimsiou culanëu de la joue alUat 
s'insérer au cenlre de la cornée. 

Naegele (1), dans une observation déjà ancienne, relate 
J'autopsie d'un enfant hydrocéphale dont on dut perfo- 
rer le crâne pour terminer l'accouchemeut, les ventricules 
latéraux étaient fortement distendus par une collection sé- 
reuse ; sauf les dîmensionsde la léle, il présentait les pro-l 
portions et l'aspect d'un enfant à ternie et bien conformé, 
pesantTlivres. La conjonctive formait au devant du globe 
de l'œil un cul-de-sac qui le masquait entièrement. La 
If^vrc supérieure présentait un bec-de-lièvre compliqué de 
la séparation de la moitié latérale du voile du palais. En- 
fin, fait important, il existait une transposition complète 
des viscères thoraciques et abdominaux, le cœur étant à 
droite,le foie occupant l'bypochondre gauche, — l'estomac, 
i'hypochondre droit, — le ciecum.la fosse iliaque gauche,— 
rS iliaque, la fosse iliaque droite. 



Interprétation tératologiquc de l'hydrocéphalie 
cougéuitMle. 

Les auteurs ont diversement compris dans l'hydrocéphi 
lie congénitale la nature des lésions du cerveau et leui 
rapports avec l'épanchement hydrocéphalique. 

La constatation assez fréquente des causes dégénéra- 
tives et lératologiques dans les hydrocéphalies congéni- 
tales, l'apparence des lésions cérébrales qui présentent 
d'un cas îi l'autre une gradation presque insensible, la 



! 



(1) Heidtlb. klin. Jahvbueh, 1835. ans), in Areh. gén. de 
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présence assez fréqiienle d'aulres malFornialions dans les 
organes cdplialiques, la coexislence en quelques cas de 
malforma lions neltement li^rato logiques dans diverses ré- 
gions du corps, ti^moigaenl que, pour un certain nombre 
d'hydrocéphalies tout au moins, il convient de chercher 
dans les troubles de l'embryogenèse une interprétation 
pathogénique. 



I. — En ce qui concerne l'anencéphalie vraie, l'origine 
téralologique de cette monstruosité ne peut plus ôtre mise 
en doute. 

A l'époque où régnait en maîtresse la théorie de la pré- 
existence des germes, on ne pouvait comprendre la mons- 
truosité que comme la modification nccidentelle d'un 
organisme primitivement normal. « Dans les monstruosi- 
tés, oii le tube cérébro-spinal, plus ou moins modifié, pré- 
sente dans son intérieur une accumulation de sérosité, il 
était tout naturel de comparer cette accumulation de séro- 
sité à l'hydropisie et d'admettre que cette hydropisie avait 
détruit partiellement et même complètement la substance 
nerveuse. Dès 1716 un médecin de Montpellier, Marcot, 
explique ainsi les anomalies d'un monstre psendencépha- 
lien. Cette théorie de Marcot fut généralisée par Morgagni, 
qui retendit à tous les monstres, qu'Is. Geoffroy St-Hilaire 
a désignés sous lesnomsd "anoncéphaliens, de pseudencépha- 
liens et d'exencéphaliens. A une époque où l'embryogénie 
n'existait pas, cette explication pouvait paraître tout à fait 
vraisemblable. Dans l'hypothèse de la préexistence des ger- 
mes, il était impossible d'expliquer autrement que par la 
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deslrurtion la non-enisteiice tie certaines parties » (Da-j 
reste) (1). 

L'embryologie, en substituant la théorie de l'épigéDèseàJ 
celle de hi préexistence des germes, ouvrit la voie à la 
ratologie, et pour l'iuterprétatioiides monstruosités, subs-1 
tilua à l'influenco des causes pathologiques modifiant im 1 
organisme normal celle des causes tératogéniques arrëtant^l 
un organisme dans son développement. 

Eu ce qui concerne l'anencéphalie, MecUel, au commen- 
cement de ce siècle, puis Et. Geoffroy St-Uilaire admirent 
que cette monstruosité consistait en un arrôt de développe- 
ment de l'encéphale et qu'elle résultait par conséquenld'un 
fait purement tératologique. « Tout cerveau, toute moelle 
épinière ont un commencement qui est l'état ordinaire et 
permanent des anencéphalcs. Qu'on examine un poulet à 
la sixième journcïe de l'incubation on le trouvera, sous la 
rapport du cerveau, présentant les traits d'un unencéphale, 
avec une poche très distendue et toute pleine d'un fluide 
aqueux ik la région occipitale. » 

Pour Dareste, cetarrét de développement tiendrait à la J 
fermeture tardivede lagouLtiëre médullaire au niveau des J 
vésicules de l'encéphale \ cette fermeture tardive a pour J 
résultat d'augmenter le diamètre transversal de ces vési- 
cules dont les parois, au lieu de se transformer en subs- 
tance nerveuse, conservent les caractères de l'cclodermeJ 
d'oij elles dérivent. L'arrêt de développement de la vési- à 
cule encéphalique arrfite également le développement daJ 
crâne. A l'état normal les lames dorsales provenant desJ 



m, Praduclion des moaslruotitéa, 2' édit., 1891. 
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prolo-vertèbres émeltent des proiongements qui, s'unissant 
au-dessus de l'axe cérëbro-spinal, rorment la membrane 
unissante supérieure, ca séparant la lame ectodevmiquo 
en deux couches, l'une interne qui sera la lame médul- 
laire, l'autre externe qui forme i'épiderme de la tète. La 
membrane unissante elle-même ne partage en deux cou- 
ches, l'une intérieure origine des méninges, l'autre exté- 
rieure origine du crâne membraneux primitif. Dans l'a- 
nencéphalie, cette membrane unissante ne se forme pas, 
en sorte que les parois de la poche ne sont formées que 
par une membrane transparente, ii^sultanl de la lame ecto- 
dermique unique. 

Il est impossible de rattachera une cause précise lefait 
initial de l'ancncéphalie, c'est-à-dire la formation incom- 
plète et la fermeture tardive delà gouttière médullaire. 
Un moins il paraît bienque t'accumulutiou de sérosité n'est 
point ici le fait primitif ; car ainsi que le remarque Péris, 
s'il en était ainsi la surface interne de la poche serait 
partout concave par suite de l'égalité de pression en tout 
sens exercée par le liquide, taudis que dans l'anencépbalie 
la base du crâne présente une surface en partie convexe. 
11 ne paraît donc pas y avoir excès de pression dans ces 
poches d'anencéphales. 



II. — Dans la catégorie des faits dénommés anencépha- 
lif-f hydrocéphaliques, il en est certainement un assez 
grand nombre qui relèvent de l'interprétation tératologi- 
que. Ce fait avancé par Fritsh, que c'est cette forme qui 
se répète le plus souvent chez la mCme femme, vient à 
l'appui de cette opinion. Elleapparait par rapporta l'anen- 
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céphalîe vraie comme la conséquence d'un arrSl de dêve 
loppement survenu à une période plus avancée de la vie 
embryonnaire. La présencede substance nerveuse à la base 
du crâne s'explique par ce fait qu'à la partie inférieure des 
vésicules cérébrales la couche ectoderraique s'épaissit et 
se transforme en substance nerveuse, tandis que la paroi 
supérieure conserve plus longtemps les caractères de l'ec- 
todeme. 

Cette agénésie cérébrale est-elle ici primitive ou secon- 
daire à l'hydrocéphalie ? 11 est probable que dans quelques 
cas l'arrêt de développement soit ici encore le fait inilial. 
L'absence de dilatation crânienne, la microcéphalie même 
constatées dans certaines hydrocéphalies congénitales, 
trouvent dans celte hypothèse une interprétation satisfai- 
sante : l'épanchemeut constituerait en quelque sorte une 
hydropisie a vactio secondaire et sans valeur pathogé- 
nique. 

Mais dans les faits oîi Paugmentation de volume de la 
tête démontre une exagération de pression intra-crâ- 
nienne, il est impossible de ne pas reconnaître à l'épanche- 
tnent hydrocéphalique un r6le important dans le processas 
morbide. 



III. — Ce râle apparaît plus indiscutable dans les 
hydrocéphalies oiil la présence au moins partielle des bé- 
misphères cérébraux s'accompagne d'un épanchement 
abondant. Il y a lieu dans ces cas de rechercher la raison 
et de l'épanchament hydrocéphalique et des malformations 
variées que peut présenter le cerveau. 
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Dans des recherches qui remontent à 1866, Daresle (1) 
découvrit que l'aire vasculaire, c'est-à-dire l'ensemble des 
vaisseaux qui se produisent dans le feuillet vasculaire ou 
la lame inférieure de la partie périphérique du mésoderme, 
peut devenir anormal par t'effel de la formation incom- 
plète des vaisseaux. L'arrêt de développement des îles de 
sang de l'aire vasculaire, siège de formation des globules 
rouges, a pour effet de modilîer profondément la nutrition 
du mésodcrme et d'y déterminer des altérations plus ou 
moins comparables à celles que l'hydropisie détermine 
chez lesaiiimaux adultes. La sérosité s'accumule entre les 
cellules du mésoderme, et aussi dans les cavités closes 
comme la fente pleuro-péritonéale et le tube cérébro-spi- 
nal. Dans le plus grand nombre des cas même l'hydropisie 
est partielle. A l'époque où Daresle découvrit ces faits 
(ératologiques, il crut pouvoir leur attribuer la formation 
de l'anencéphalie. Mais depuis, ses observations sur cette 
hydropisie embryonnaire lui fii-ent constater que les dé- 
sordres qu'elle entraîne amènent fatalement la mort de 
l'embryon et il renonça à cette interprétation pour s'arrêter 
& celle que j'ui exposée plus haut. 

Mais il y a lieu de se demander, croyons-nous, si des 
troubles d'évolution localisés dans le système circulatoire 
de l'encéphale ne relenliraient pas sur le développement 
de ce dernier. 

On attribue généralement la formation des vaisseaux 
capillaires de l'embryon à l'extension des vaisseaux de 
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l'aire vasculaire. Mais Darestc, se fondaot 3ur les obser- 
vations de Ilaller et sur les siennes, est porté à iiroire que 
les vaisseaux capillaires de l'embryon et notamment ceux 
de la pie-m^^e se forment sur place comme ceux de l'aire i 
viisculaire. La pie-mère est de très bonne lieurc dans l'em- I 
bryon du poulet le siège d'un réseau capillaire qui apparaît 
par îles de sang isolées comme celles de l'aire vasculaire, 
pour s'unir ensuite entre elles et communiquer uMérieure- 
oient avec le cœur par les artères carotides et les veines | 
cardinales supérieures. 

Chez le fœtus humain, la pie-mère corticale se vascula- 
rîse assez tardivement. D'après Duret, les arborisations j 
de cette membrane apparaissent sur le cerveau du fœtus j 
au i" mois seulement, Ce fait est en rapport avec le dévelop^ I 
pement tardif des circonvolutions. Par contre, les vaisseaux ] 
contenus dans la pie-mère interne, loile choroîdienne etl 
plexus choroïdes, sonihiGM plus précoces dans leurd(5velop- j 
pement. » Si, sur un embryon de 3 mois, on ouvre les hé-' i 
misphères par une coupe transversale, on trouve à leur | 
intérieur une cavité spacieuse presque remplie par uns I 
masse granuleuse, plissée et rougeàtre, qui n'est autre quô \ 
le plexus choroïdien latéral d'un volumedémesuré »(Kfll- 
lilter). A ce grand développement des plexus choroïdes, 
correspond un calibre relativement considérable de l'artère 
choroîdienne antérieure, qui égale presque chez le fœtua * 
les autres artères de labase. Le volume excessif des plexus 1 
choroïdes, qui diminue beaucoup après la naissance ainsi ] 
que je l'ai dit plus haut, implique pendant la vie inlra-tilâ^i 
fine une grande activité de leurs fonctions, qui, d'après 1 
Luschka, se rapportent surtout à la nutrition et à l'accrois- 1 
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seoieDl ilu cervc^au. Ou sait qu'ils suai de plus lcsor(;aiies 
sécréleursdu liquide veutriculaire. 

La connaissance de ces notions embryogéniques fait pré- 
voii' l'influence qu'uuraieni sur le diïveloppcmenl du cer- 
veau les troubles d'évolution du sysième circulatoire ven- 
triculaire. 

Il est probable que c'est à eux qu'il faut attribuer cette 
malformution dénommée pscudencéphulie, caraclt^risée 
par lu présence d'une tumeur vasculaire au lieu et place 
de l'encéphale ; il est habituel de constater au centre de 
ces tumeurs des amas de sérosité quelquefois considé- 
rables. 

Bien différentes sont les malformations hydrocéphali- 
ques. Et cependant l'importance fonctionnelle des plexus 
choroïdes quant à la physiologie de lu sécrétion ventricu- 
laire et au développement du cerveau me parait légitimer 
cette hypothèse que, dans l'hydrocéphalie congénitale, 
épaochement hydrocéphalique et malformations cérébrales 
peuvent relever de troubles embryogénétiques de la circu- 
lation ventriculaire et plus généralement de la circulation 
cérébrale (1). 

Les caractères divers des malformations cérébrales con- 
sidérées comme résultat d'un arrêt ou d'un défaut de déve- 
loppement s'expliquent par les caractères mêmes du déve- 
loppement embryonnaire normal. 
L'occlusion de la gouttière neurale s'effectue, on le 

(l) Dans le fait de Budin [absence des lobes frontaux et pfkriûtaux) étu- 
dié par Duret, le» artères oitrotides primilives d'un cnlibrc très petit don- 
□Aienl naissance aux artères cârébrates intérieures et sylviennes qui 
n'étaient elies-m^mes pas plus volumiDeuses que les artères correspoa- 
daotes d'un Fœtus de 4 mais. 
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sait, pour le cerveau, d'arrière en avant ; la fente qui 
donne en dernier iieu accès dans la vésicule encéphalique 
primitive antérieure est remplacée par une mince lame 
suturais, lame terminnlp embryonnaire primitive om anté- 
rieure. Cette lame, dite encore lame unissante, donne 
naissance par bourgeonnement de la paroi antérieure à 
la vésicule des hémisphères (cerveau antérieur). Lorsque 
le cerveau intermédiaire s'est invaginé dans le cerveau 
antérieur, et que vers la fin de la 4» semaine un repli raé- 
sodermiquc médian, la faux primitive du cerveau, sépare 
en deux la vésicule des hémisphères, c'est celle lame qui 
forme le fond de la gouttière inler-hémisphérique. — Dès 
la fin du second mois et surtout pendant le 3" mois, se 
complète l'union de la paroi interne de la vésicule hémi- 
sphérique au cerveau intermédiaire, c'est-à-dire du corps 
strié & la couche optique. — Vers le 3* ou 4° mois, immé- 
diatement en avant de la lame terminale embryonnaire, 
les parois internes dos deux hémisphères se soudent entre 
elles au niveau d'un espace triangulaire, situé de chaque 
côté de la scissure inter-hémisphérique, dénommée zone 
choroîdienne (His). La suture des zones choroïdiennns 
donne naissance au septum lucidum, aux piliers antérieurs 
du trigone et au genou du corps calleux. Le corps calleux, 
qui n'est qu'une formation tardive, se complète par la con- 
vergence des libres émanées de toute lasurface du manteau 
cérébral. 

Que, primitivement ou secondairement à une hydropisïe 
de la vésicule encéphalique antérieure, la mince lame ter- 
minale embryonnaire ne se développe pas ou se développe 
incomplètement, alors suivant l'époque de l'arrêt de déve- 
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loppement, suivant l'intensité de l'influence dysgf^nésîque, 
pourront se produire les diverses anomalies dont j'ai rap- 
porté des exemples. Il peut y avoir absence complète de 
développement des liémisphères et même du corps strié 
^cerveau antérieur) : le cerveau est représenté seulement 
par deux nodules, embryons des couches optiques {cer- 
veau intei-méiliaire). — Les hémisphères se sont dévelop- 
pés en partie, mais leur soudure ne s'est point effectuée 
au niveau de la zone cboroïdienne : alors les organes mé- 
dians, seplum, trigonc, corps calleux, manquent complè- 
tement et les cavités ventriculaîres peuvent se présenter 
largement ouvertes en avant et en haut. — Ailleurs, cer- 
taines commissures seulement, le corps calleux notam> 
ment, ne se sont point développées : les cavités venlriculai- 
res sont fermées néanmoins, mais leur paroi supérieure 
n'est constituée que par une mince membrane. — La sou- 
dure du cerveau antérieur au cerveau intermédiaire ne se 
fait pas ou se fait incomplètement ; les corps striés et les 
couches optiques restent distants. — Enfin dans un cer- 
tain nombre de cas, dans le plus grand nombre peut-être, 
il n'eïiste pas au point de vue morphologique grossier 
d'arrêt de développement à proprement parler : on retrouve 
tous les organes encéphaliques et ce qui domine c'est la 
dilatation extrême des cavités. Lesdiverses parties du cer- 
veau ne présentent pas moins un ^(i/awï de développement: 
l'absence de circonvolutions dans quelques cas, la minceur 
de la couche corticale, la faible quantité de substance blan- 
che, enfin et surtout les caractères histologiques que j'ai 
décrits d'après Anton, persistance de la forme embryon- 
naire des cellules ganglionnaires de Técorce, absence de 
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myélinisation des fibres blanches^ne constituent pas di 
pics lésioDS (le distensioQ, mais lémoignent aussi de la réa- 
lité de troubles de développement. 

Reste b. rechercher la nature des relations qui lient ces 
troubles de développement à Tépancliement ventriculaire. 
Elle n'esl peut-être pas identique dans tous les cas. On 
peut pour quelfiuea-uns considérer ces deux éléments du 
processus tératologique comme deux effets parallèles des 
troubles de l'embryogenèse. On doit inconteslablement,« 
dans les hydrocéphalies simples à grande dilatation veil'^l 
triculaire, admettre le plus souvent l'antériorité de l'é- 
panchement et regarder les troubles du développement 
cérébral comme un fait secondaire à la présence et à la 
pression da liquide. Que Tépanchement ventriculaire 
constitue alors le fait essentiel et primitif dans l'ensemble 
du processus, on n'est pas moins autorisé, me semble-t-il, 
d'après les considérations développées plus haut, à considé- 
rer encore certaines de ces hydrocéphalies comme une 
conséquence possible de troubles de l'embryogenèse, 
localisés à la circulation ventriculaire et aboutissant à des_ 
anomalies de sécrétion. 



HydrocéphalICf Encéphttlocèle et Spina bllld». 

■ Je reviens avec quelques détails sur ces deux malforma- 
tions qui accompagnent quelquefois l'hydrocéphalie : l'ea^ 
céphalocële et le spina bifida. ' 



I, — L'encéphalocéle consiste, on le sait, dans la pré- 
sence d'une partie plus ou moins considérable de Tencé- ' 



LBS BVDBOCBPBAt-IBS CONGENITALES 



111 



phale hors de la boite crânienne. Elle n'est qu'un degré 
de l'exencéphalie. Dans la famille des exencéphaliens, les 
hyperencéphales sont caractérisés par l'absence complète 
de la voûte du crâne, et tes podenciipliales par la forma- 
tion incomplète de cette voûte, qui semble percée en son 
milieu d'un trou par lequel sort sous forme de tumeur une 
partie de l'encépliale. Tantôt la tumeur, formée par l'en- 
céphale, occupi! la légion frontale, c'est la proencéphalie ; 
tantôt elle occupe la région occipitale, c'est la notencépha- 
lie. 

Dans l'espèce humaine on désigne ces tumeurs sous le 
nomd'encéphalocèles ; elles sont presque toujours accom- 
pagnées d'amas de sérosité, accumulés soit dans les ven- 
tricules (lu cerveau, soit dans les méninges. 

Dans un important mémoire, Spring (1) a donné de 
l'encéphalocèlc une théorie admise par la plupart des 
auteurs (2) et qui a longtemps régné en maîtresse. 11 
admettait que le fait primitif était une hydrocéphalie, ordi- 
nairement une hydropisie partielle des ventricules, se déve- 
loppant vers le srptième maisde la vie intra-utérine, déter- 
minant l'usure par pression de la partie correspondante de 
la boite crânienne, puis la hernie du cerveau. 

Il convient de bien distinguer l'encéphalocèle congéni- 
tale et les enoéphalocëles acquises ; la première seule nous 
importe ici. 

En i877,Larger(3) s'est appliqué àcombatlre la théorie 

(I) Sphin6, Slonographii! de la hernie du tervoau. Mémoire de FAcadê- 
mit lit Belgique, 18S4. 

(3) Voir notamment : Houel, Mémoire sur l'eDcéphalacÈte congénitale. 
Arch. gén. de mM., 1859. 

(31 LAHotn, Db l'exeocâpholie {encéphaiocèle congénitale). Arek. gén, dt 
mêd., 1817. 
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de Spring, D'après lui la présence du cerveau hors du crâne 
doit être attribuée, nonpoiiilii une usure secondaire, mais 
à un arrêt de développement primitiT de la boite crâ- 
nienne. Il démontra que la sortie de l'encéphalocèle se fait 
toujours au niveau de la ligne médiane, c'est-à-dire de la 
fissure primitive. Dans la proencéphalie, il s'agit générale- 
ment d'encéphatocëles pures, ayant pour siège de prédi- 
lection la racine du nez, qui correspond à la première 
fente branchiale; danslanotencéphalie, on observe surtout 
des hyilrcncéphalocèles et des méningocëles (ou tumeurs 
kystiques), siégeant de préférence dans ta région sous- 
occipltate. 

Un fait parait acquis, c'est que l'encépbalocèle résulte 
bien d'un trouble d'évolution survenu dès la vie embryon' 
naiVe, etdont l'inocclusion de la voûte crânienne est une 
conséquence. Mais la cause première de cet arrêt de déve- 
loppement du crâne a été interprétée différemment, par left-j 
auteurs. Les uns admettent des influences agissant par le 
dehors : adhérences amniotiques, se produisant au niveau 
de la vésicule cérébrale primitive (Geoffroy St-Hilaire), 
arrêt de développement de i'amnios ayant pour résultat la 
compression de la lële (Dareste). D'autres admettent plutôt 
l'influence de causes internes, notamment d'une hydrocé- 
phalie primitive remontant à la vie embryonnaire (Leri- 
che) (1); c'est un retour à la théorie de Spring mais repor- 
tée aux premiers temps de la vie intra-utérine. 

Il est infiniment probable que l'encéphalocèle congéni- 
tale peut relever de causes très différentes ; les apparence! 



û 



(1) Lkhicrr, Du tpina bifida crânien. Thèse de P&rïs, 1S7I. 
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cliniques elIes-mCmes semblent l'indiquer. Récemment 
Berger (1) a mémo décrit des faits où it ne s'agissait pas 
d'une simple eclopiedu cerveau, mais d"uae véritable hy- 
perplasie nerveuse, d'un encéphalomc, vrai néoplasme de 
tissu nerveux sortant par la fissure crânienne. 

En ce qui concerne l'hydrocéphalie, lorsqu'elle coïncide 
avec l'cncéphalocèlc, il y a lieu d'étudier sa valeur dans 
le processus tératologique. 

Le cerveau ectopié n'est pas constamment, il est vrai, 
le siège d'hydrocéphalie. Daresie, dans tous les cas d'exen- 
céphalie qu'il a observés chez les embryons de poules, n'a 
jamais rencontré d'accumulation de sérosité ni dans les 
cavités des vésicules, ni dans les méninges. Il considère les 
faits de ce genre que l'on a rencontrés dans les exencépha- 
les appartenant à l'espèce humaine, comme des faits con- 
sécutifs ou accidentels, qui par conséquent ne contri- 
buent en aucune façon à la monstruosité. Larger, dont le 
mémoire est en entier une réaction contre les idées de 
Spriug, considère également l'hydropisiequi accompagne 
l'encéphalocèle comme un fait secondaire, dû à l'étrangle- 
ment de la substance cérébrale au niveau de l'oriQce os- 
seux et à la gône dans la circulation de retour. Cette opi* 
nionme parait trop absolue. 

Il ne fautpoint,â mon avis, rechercher une pathogénie uni- 
que pour tous lescasd'encéphalocèleetadmettre pour tous 
l'antériorité de l'hydrocéphalie. Mais dans certaines for- 
mes lu valeur pathogéniquc de cette dernière ne parait pas 
douteuse. Je fais surtout allusion aux hydrencéphalocèles 



(i) Behoer, Rev. de ckir 
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de la région sous-occipitale. Les observations si bien élu- ' 
diées dcChiari sur les déplacements inférieurs du cervelet 
dans l'hydrocéphalie congénitale, témoignent desetFets de 
la pression intra-crânienne dans la région de la base du 
crâne. La persistance de la fissure occipitale apparaît dans 
bien des cas comme une conséquence possible de cet excès 
de pression. Dans les faits de ce genre l'ouverture crânienne 
se continue souvent par une tissure spinale : l'exencépha- 
lie se confond avec le spîna bïfida. 



II. — Lespina bifida n'est point rare dans l'hydrocépha- 
lie congénitale. La coïncidence de ces deux malformations 
se présente dans une proportion qu'il est diflicile de pré- 
ciser. Il n'existe pas, à ma connaissance, de statistique 
établissant lu fréquence du spîna bilida dans un nombre 
donné d'hydrocéphalies. Par contre Bellanger {!), sur 
330 observations de spina bifida, a relevé 41 fois l'appari- 
tion de l'hydrocéphalie : 27 fois l'hydrocéphalie s'est mon- 
trée en dehors de toute intervention, 1 4 fois elle s'est déve 
loppéeàla suite de l'opération du spina bifida. Ces chiffres 
sont probablement inférieurs à la réalité. 

Quoiqu'il en soit, au point de vue clinique il y a lieudi 
distinguer deux ordres de faits : 



1* Dans un certain nombre de cas, sans intervention 
opératoire, on a constaté la coexistence du spina bifida et 
de l'hydrocéphalie. 

L'hydrocéphalie dans ces faits nest pas toujours appa- 

M) BELLiNGEn, Traitement du spina bifida. ThËse de Paris, 1B91. 
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rente & la naissance ; elle ne se manifeste suuvent que pro- 
gressivement, ainsi d'ailleurs qu'il arrive fréquemment 
dans riiydrocépbalie congénitale en général. 

(Juant auspina bi&da, il est comme toujours apparent 
dès la naissance. Son siège varie. 

Exceptionnellement la fissure spinale occupe la région 
cervicale portant sur les premières vertèbres cervicales, et 
la tumeur est constituée par une encéphalocèle cérébel- 
leuse : le cervelet hydrocéphale pénètre par le grand trou 
occipital dans la cavité vertébrale et dans le spina bifida 
cervical. Dans ces faits, analogues ti celui de Chiaii dont 
je donne ci-dessous le résumé, l'hydro-encéphalocèle cé- 
rébelleuse apparaît comme le degré le plus prononcéde ces 
refoulements du cervelet hors de la cavité crânienne dans 
la colonne vertébrale, si bien décrits par cet auteur. 

Ce Tail de Chiari (I) concerne une fillette de !i mois, présentant 
un crdne très fort et du strabisme convergent. Elle avait à la nuque 
une tumeur de ta grosseur d'un œur de poule environ, recouverte 
d'une peau mince, fluctuante et réductible. La tumeur Fut opérée 
et reufant succomba le 8« jour. 

L'autopsie démontra que la tumeur était constituée par une liydro- 
encéphalocèle cérébelleuse. Le crftne mesurait 'V< centimètres dans 
sa circonrérence horizontale, tes sutures étaient béantes et la grande 
fontanelle notablement élargie. Les os du crAne présentaient par 
places, notamment au niveau des os pariétaux, des défauts d'ossiS- 
cation. Le cerveau était très volumineux : les ventricules latéraux, 
le 3* ventricule, l'aqueduc de Sylvius et le 4° ventricule très dilatés 
et remplis d'une sérosité claire. La lente du cervelet manquait com- 
plélement. Le cervelet était représenté par une pocbe de la grosseur 
d'une noix environ, occupant le grand trou occipital élargi, et qui 
durant lavie se prolongeait jusque dans la tumeur cervicale ihyiho- 
enciphaloeÈle céribelletise cervicale. La tissure spinale occupait tes arcs 

(1) CunHi, (oc. cit. Uba. 111 du mémoire. 



des 3 vertèbres cervicales supérieures béants, particulièremeat au 
niveau de l'atlas et de l'axis. La moelle épinière présentait une 
cavité hydromyéljque en arrière du canal central. 

GéniSraleineiit le spjoa bifida occupe la région dorso- 
lombaire, son siège habituel, quelquefois la région dorsale ; 
il est constitué par une ménini^ocèle ou par une ménîngo- 
myélocèie, La moelle peut présenter une véritable hydro- 
myétie ou des formations lacunaires communiquant avec 
le canal central, ainsi que je l'ai déjà signalé. 

Dans l'observation II du mémoire de Chiari,il s'agit d'une enfant 
de six mois qui mourut de pneumonie. 

Le cerveau était fortement hydrocéphale, la circonférence du 
crâne était de i3 centimètres, les sutures étaient béantes et la grande 
fontanelle paraissait très élargie. La dilatation était à peu près gé- 
nérale dans les ventricules latéraux et le 3< ventricule. La masse 
médullaire des hémisphères était partout très mince, l'écorce par 
contre, très épaisse b. circonvolutions nettes. L'épundyme des ven- 
tricules latéraux présentait des nodosités contenant de nombreuses 
et grosses cellules ganglionnaires. La protubérance, la moelle allon* 
gée et le cervelet pénétraient dans le canal vertébral. 

Le canal central de la moelle commentait normalement sous le 
4- ventricule, La moelle dorsale renfermait du 1" au"" segment 
dans sa moitié postérieure, une cavité cylindrique de 6 millimètres, 
pleine d'une sérosité claire; une seconde cavité cylindrique de 
4 millimètres se trouvait dans la région du 11* et du 12* segment. 
A la limite supérieure de la région lombaire, la moelle épinière se 
divisait en deux moitiés latérales et pénétrait par une fissure spinale, 
portant sur la 12« vertèbre dorsale et les 3 vertèbres lombaires su- 
périeures, dans la poche d'un spina bifida à la surface interne duquel 
elle adhérait. Au niveau du 5* segment lombaire les deux moitiés 
de la moelle épinière se rejoignaient en un cordon unique, qui pé- 
nétrait & nouveau dans le canal vertébral. 



2"* Dans un second ordre de faits des plus intéressants au 
point de vue clinique, l'hydrocéphalie ne se manifeste 
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qn kpr&s une interventidn chirurgicale. Beaucoup de chi- 
rurgiens ont signalé le fuit et ont vu leuis opérés do spina 
bifida mourir de celle complication J'Iiydrocéphalie. Cette 
hydiocéphalie secondaire du spina hifitia paraît avoirété 
observée plus fréquemment de nos jours, grâce à l'emploi 
des méthodes antiseptiques qui permettent à un plus grand 
nombre d'opérés d'échapper aux complications opératoi- 
res et de survivre plus ou moins longtemps. 

Dans ces cas, l'iiydrocéphalle parait se développer sou- 
vent rapidement. Je l'ai vue devenir manifeste dès le tO* 
ou 12' jour de l'opération. Il s'agissait d'un enfant qu'on 
nous présenta à l'à^e de 6 jours, portant à la région lom- 
baire un spina bifida du volume d'une orange, à peau rouge, 
amincie, près de se perforer. Je Bs pratiquer l'opération 
par mon collègue le D' Gamel ; la plaie se réunit par pre- 
mière Intention. Mais le lendemain une paraplégie s'éta- 
blissait. Vers le 10* jour après l'opération, il était manifeste 
que la tète augmentait de volume; elle ne cessa de grossir 
pendant 20 jours encore, au bout desquels l'enfant suc- 
comba. 

La rapidité du développement de l'hydrocéphalie est en 
rapport avec le degré de pression déterminé dans le tube 
cérébro-spinal par la suppression de la tumeur. Il en est de 
mftme de la survie du malade. 

Ces faits doivent 6tre présents à l'esprit du chirurgien 
qui s'apprùte à opérer un spina blhda. Il n'existe maU 
heureusement pas de signes certains qui puissent faire 
prévoir avant l'opération cette complication secondaire. 
Nous croyons qu'elle est cependant plus à craindre lors- 
qu'une pression excessive distend progressivement la po- 
che du spina biiida. 



la raison île celte coïncidence 
bifida L't lie l'iiydrocé- 
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Il convient de recherchei 
relativement fréquente du i 
phalie. 

Le spina bîlida est, on le sait, une malformation de la 
colonne vertébrale, remontant à la vie embryonnaire, due 
ù un arri^l de développement des lames dorsales avant leur 
réunion sur la ligne médiane. L'origine première de cette 
malformation est encore très disculée. 

Il est possible que dans certains cas une înHucnce exté- 
rieure, peut-être un arn^t dans le développement de Tam- 
nios, soit la cause première de la malformation spinale. 
Lannelongue (1) admet la possibilité de cette hypothèse 
pour une cerlaîne catégorie de faits où l'enveloppe du 
spinu bifida présente un tissu cicalrîciel qui paraît indiquer 
la présence d'un travail ulcéralif pendant ta vie intra-ulé- 
rioe. 

Mais c'est vraisemblablement dans l'inlériour du rachis 
qu'il faut rechercher l'origine première de la fissure spi- 
nale. Dareste considère l'accumulation du liquide dans la 
tumeur comme un fait secondaire, ne constituant pas à 
proprement parler une véritable hydropîsie, mais seule- 
ment une légère augmentation do liquide céphalo-rachi- 
dien, venant occuper la partie la plus déclive du canal 
vertébral. Cette opinion ne peut être admise,au moins dans 
son intégralité : chez le fœtus diins le sein maternel, la ré- 
gion du spina bifida ne peut ôtre considérée comme une 
partie déclive. 
■ Le spina bifida est une malformation dans laquelle l'hy- 



(I) Société dt Chirurgie, IBBi. 
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(iropisie du tube cérébro-spinul ne peut Olre regardée 
comme un (élément secondaire. Tanlûl le liquide occupe 
la cavitii du canul central de la moelle, c'est l'hydrorachis 
inleruc (Cruveilliier), hydromyocèle de Vîrchow, lanlfil 
et plus souvent le liquide siège immédiatement sous les 
méninges: Iiydroracliis exlerne, hydroméningocÈle. Mais 
ces deux formes ne sont que des degrt^sdifFiircnts du même 
processus. Seulement dans la dernière, comme Tourneux 
et Martin (1) et après eux Recklinghausen (2), l'ont démon- 
tré, la moelle au lieu de constituer un canal fermé, a per- 
sisté sous foirao de gouttière, du fait de la précocité de la 
malformation pendant la vie embryonnaire, cl se présente 
sous forme de lame étalée. 

Les relations possibles de l'hydrocéphalie congénitale et 
du spina bifida trouvent une explication facile dans les 
dispositions primitives du système nerveux central. Celui- 
ci dans les premiers temps de la vie embryonnaire cons- 
titue un tube continu après la fermeture de la gouttière 
neurale. Que sous l'influence d'im trouble d'évolution, une 
hydropisîe se produise dans le tube nerveux, celle hydro- 
pisie se manifeste sous des apparences variables suivant 
son étendue et son siège. L'hydrocéphalie existe souvent 



de r 



du spinii hiCida. Journal 



(1) TouRNBitx et Mautin, CoQlriliuUon h l'hisi 

1881. 
(!) RECKLciGHArsEN, Becherches sur le spina biflda. Arch. f, path. Anal. 



und Phys., I8B6. 

Cotte dernière Tonne correspond à la myéio-méningoeèle de Rccklinght 
sen. Cet auteur décrit une autre Tornia intérusssnto mais plus rnrc, 
myélo-cyiloccle reprÉBentaat une <[Jia[<ttion parltellt du cnnsl rentrai de 
moelle. Dans celle-ci il y aurait arrêt de développement de longueur dcli 
colonne vertébrale, tandis que l'uxe médulluire continue â s'allonger ; 
moelle se recourbe en anse et la dilittntion du canal central se forme 
niveau du coude qui pénétre dans In Hs^ure 'pinnle. 
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sacs dilatation aucune du canal central 
le fait s'explique par le développement bei 
coce du iissu nerveux dans la moelle que i 
D'autre part le spina bifida, qui se produit dans les pre- 
miers temps de la vie embryonnaire, souvent m&me avant 
la ferraeiure complète de la gouttière neurale, est souvent 
isolé. Mais l'on conçoit qu'une liydropisie survenant dès 
le début de la période embryonnaire puisse occuper le 
tube nerveux dans une plus grande étendue et déterminer 
en même temps que l'hydrocéphalie tantôt une encéphalo- 
cèle cérébelleuse, tantôt un spina bifida. suivant que l'ex- 
cès de pression se fait sentir dans la région du quatrième 
ventricule, ou du cûté do la moelle épinière. Dans ce der- 
nier cas c'est la partie inférieure de la moelle, par le fait 
de son développement plus tardif, qui subit le plus facile-, 
meut les effets de cette pression, d'oiî la persistance fi 
quenle de la fissure médullaire au niveau du spina don 
lombaire. 

Quant aux faits où l'hydrocéphalie est consécutive à 
l'opération du spina bifida, ils ont été interprétés différem- 
ment. Bellanger les explique par une considération hydros- 
tatique : H Etant donné, dit-il, un tube inextensible fermé 
à ses deux extrémités, crâne et spina bifida, par une mem- 
brane élastique et renfermant un contenu compressible, 
centres nerveux, lequel de ces trois éléments souffrira le 
plus si la pression vient à augmenter ? Si le spina bifida 
est le moins résistant, on le verra se rompre ; si c'est le 
crâne, il y aura hydrocéphalie ; si ce sont les centres 
nerveux, paralysie et mort. » Février et Picqué (1) ad- 
I Itiycli 
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(1) FtvHiER ot PicoDit, Traitement chirurgical de 
gËnitale. Congrès de Chirurgie, Lyon, 1S9i. 
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metleal que l'hydroci^phulic, dans les faits où elle parait 
se développer posléiieuremenl à l'opération, existait déjà 
aatérieuremeot. Nous tenons cette opinion pour très pro- 
bable dans un grand nombre de cas. L'Iiydrocéplialie con- 
génitale peut ne se manifester exlérienrement parl'aug- 
mentalion du volume de la tête qu'au bout de quelques 
semaines ; il est bien possible quo dans les fuils dont il est 
question ici, l'intervention cliirurgicale ait pour ciïet d'a- 
vancer simplement l'échéance de ce signe clinique. 

Quoi qu'il en soit, il ressort de ces observations que le 
spina bifida doit fitre considéré dans la plupart des cas, non 
comme un simple arrêt de développement de la moelle, 
localisé au niveau de la tumeur, mais comme la manifes- 
tation apparente d'un trouble d'évolution portant sur la to- 
talité du tube cérébro-spinal. Au point de vue clinique, 
cette conception du spinu bifidu rend mieux compte des 
faits assez nombreux dans lesquels on le voit coïncider avec 
l'bydrocéphalie congénitale, ou la précéder de peu en 
tant au moins que manifestation cxtiirieure. 

Pathologie fœtale et Hydrocéphalie. 

La pathologie fœtale est un chapitre encore bien peu 
connu de la médecine. Cependant si j'ai cru devoir dans 
la classe de l'hydrocéphalie congénitale dislingucr une 
forme tératologiquc et une forme pathologique, c'est qu'à 
cûté des causes lératologiques l'importance des causes 
morbides dans l'étiologic de l'hydrocéphalie congénitale 
est incontestable. Il est toutefois impossible encore d'é- 
tablir à laquelle de ces deux inlluences, lératologique ou 



pathologique, revient la prédominance dans l'étiologie 
de l'hydiocépliitlie congénitale ; car il est souvent difQ- 
cil^ dans certains cas, en face mCme des constatations 
d'autopsie, de se faire une opinion ferme sur l'origine 
première et la nature de l'aiïection. 

II est un moment de l'évolution des hydrocéphalies con- 
génitales dont il faut grandement tenir compte, c'est le dé- 
but mftnie de l'Iiydrocéptialie. Il peut remonter Ji des épo- 
gues très différentes de la vie inlra-ulérine. A ce point de 
vue on doit distinguer deux classes d'hydrocéphalies con- 
génitales : les hydrocéphalies embryonnaires, qui remon- 
tent aux premiers temps du développement du produit 
de la conception, îi ta période embryonnaire, et les hydro- 
céphalies fœtales, qui se développent durant la seconde 
période de la vie intra- utérine. Anatomiquemcnt elles se 
différencient par des caractères quelquefois assez nets. En 
ne tenant compte que des hydrocéplialiesà parois fermées, 
on peut dire que la dilatation venlriculaire a une ten- 
dance d'autant plus grande à se généraliser à l'ensemble 
du système ventriculaire que l'hydrocéphalie est plus 
précoce. C'est aux hydrocéphalies embryonnaires qu'ap- 
partiennent surtout les dislocations des régions basâtes du 
cerveau avecdilatation des cavités ventriculaires médianes, 
3* ventricule, aqueduc, i' ventricule. Dans les hydrocé- 
phalies plus tardives, par contre, ces régions restent plus 
longtemps intactes en raison de leur plus grande résistance, 
même avec un épanchemeni abondant dans les ventricules 
latéraux. 

De par la nature des causes qui la produisent, l'hydro- 
céphalie tératologiquc est, presque par définition, une 
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hydrocéphalie embryonnaire. Par contre, il semble a priori 
que les causes j)athologiquBs capables dediilcrniiner l'hy- 
drocéphalie puissent agir pendant tout le cours de la vie 
intra-ulérine. Il est permis de penser cependant que leur 
inlluencesur l'embryon doit aboutir fréquemment ii en- 
traîner sa mort et par suite l'avortement ; lundis qu'elles 
peuvent plus souvent durant la période fœtale, sans com- 
promettre la vie, déterminer certaines affections, parmi 
lesquelles l'hydrocéphalie. 

Quoi qu'il en soit, à quelque période que se produise 
l'hydrocéphalie congénitale pathologique, le cerveau pré- 
sentera en même temps que l'épanchement et les lésions 
banales de l'hydrocéphalie, des lésions propres qui témoi- 
gneront de l'origine pathologique de celte hydrocéphalie. 

1° L'absence plus ou moins complète des organes encé- 
phaliques dans l'hydrocéphalie congénitale a suggéré deux 
interprétations palhogéniquestrèsdifTérentesid'après l'une, 
elle riisulterait d'un arcH de développement plus ou moins 
marqué du cerveau, d'après l'autre, elle serait la consé- 
quence de la destruction de cet organe sous l'inQuence de 
causes pathologiques. En d'autres termes, dans la pre- 
mière hypothèse il y aurait agénésie cérébrale, dans la 
seconde il s'agirait d'une atrophie secondaire du cerveau. 
J'ai exposé tantôt la théorie de l'arrêt de développement 
et les raisons qui la rendent admissible pour un grand 
nombre de cas. La théorie contraire a été soutenue par 
plusieurs auteurs. 

Parmi ceux-ci il faul cilersurtoutCruveilhier(l). D'après 
' (I) Loe. eit. 
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lui, 



is l'anencéphalie liyilrocéphalique , l'existence 
d'une fluxion iDÛammatoirc; sur !e cerveau est démon- 
trée de la manière la plus péreraptoirc : 1" par la colo- 
ration brun marron, jaune orangé, qui atteste un tra- 
vail morbide de réparation des débris du cerveau ; 2" par I 
la densité quelquefois cartilagineuse de ces débris. Mais 
cet auteur va encore plus loin ; pour lui, non seulement 
dans l'anencéphalie hydrocéphalique, mais même dans 
l'anencéphalie avec absence de la voûte crânienne, rab-| 
scnce du cerveau doit tenir h ta même cause, n à une aber- 1 
ration de nutrition par fluxion séreuse ou inflammatoire j 
dirigée sur la substance cérébrale ». 

J'ai trop longuement exposé le mode de production de I 
l'anencéphalie vraie pour y revenir ici. Quant aux faits | 
divers compris sous la dénominationd'anencéphalie hydro- j 
céptialique, il est probable qu'ils ne sont pas tous assimila-' 
blés. Si la plupart vraisemblablement relèvent de la térato-' 
logie,il en est peut-être d'origine patbologique, Les consta- 
tations nécropsiques pourrontquelquefois faire reconnaître i 
la nature de l'affection d'après le caractère des lésions. 



2° La chose est plus aisée lorsqu'on se trouve en présence J 
du type anatomique d'hydrocéphalie constitué par laJ 
dilatation des cavités ventriculaires avec amincissement J 
des parois. On peut plus facilement apprécier dans ces ' 
cas les lésions concomitantes de nature pathologique. Ce 
qui caractérise le plus souvent l'hydrocéphalie congénitale 
pathologique, c'est l'existence de lésions inQammatoires ■ 
récentes ou anciennes portant sur les parois ventriculaires ;. j 
ce sont quelquefois des traces de méningite vcniriculaîre À 
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ayant atteint la toile choroïdienne et surtout les plexus 
choroïdes, La dilatation du crâne peut atteindre des pro- 
portions considérables. L'observation suivante me parait 
un type net de cette forme. Chez cet enfant la circonférence 
horizontale du crâne mesurait à 5 mois 61 centimètres. 

Observation It. — llijdroc^pluilie conaénitaU pathologique 
{lésions ventriculaires). 

Antécédent héréditaires. — La mère n'accuse aucun antécédent 
personnel digne d'élre noté. Le p^re, nou^ dit-elle, ne présente au- 
cun étal morbide. Deux enfanLs nés à ternie, sans qu'il y ait eu 
pendant la grossesse aucun état morbide. L'alné des enfants est 
bien portant, a eu seulement la coqueluche. 

Le plus jeune enfant, notre malade, né en janvier 18B6, présen- 
tait à la naissance une bosse à la région occipitale, peu volumi- 
neuse (bosse sanguine?). Dès après la naissance la tëLe a grossi cha- 
que jour davantage. 

A son entrée dans notre service, te tS juin ISOG, l'enfant, Agé de 
5 mois, mesurant 62 cenlimèlres de long, présente une tôle énorme ; 
te cr&ne est en grande partie membraneux, les sutures sont rempla- 
cées par de grands espaces membraneux qui mesurent au niveau 
de la suture sagittale quatre travers de doigt. Les mensurations 
de la tête donnent les chitTres suivants : 

Grande circonférence horizontale 61 cent. 

Demi-circonférence transverse supérieure (d'un point 
auditif h. l'autre) 42 — 

Demi-circonrérence antéro- postérieure (de la glabelle 
à l'inion) 42 — 

Diamètre Iransverse maximum 18 — 

Diamètre antéro-postërieur maximum 20 — 

Indice céphalique 90 

Le faciès est caractéristique. Les membres et le corps sont amai- 
gris. Lenfant sans connaissance aucune, parait suivre la lumière 
de l'œil droit seulement. II prend assez bien le biberon. 

Le 20 juin. — Une ponction lombaire est pratiquée et ne donne 
issue à aucun liquide. 
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Le 23. — 3 allaijues convulsives pendant la nuit, Diarrhée et vo 
missemeols. — Décès le 2 juîUeL à 8 heures du matin. 

Autopsie.— En premier lieu je pratique louverlure de la colonni 
vertébrale à la région lombaire ; par l'incision des méninges je cons- J 
late qu'il n'y a pas ou fort peu de liquide dans l'espace sous-arach- 
noidien. Ce fait explique la ponction blanche pratiquée pendant la 1 



Par la ponction du cr&ne au niveau de la fontanelle antérieure, 
je relire un liquide clair, ambré; sa quantité totale atteint 2 li- 
tres 600, l'analyse en a été donnée plus haut (V. chap. II). 

L'ouverture du crine fait constater l'alTaissemenl du cerveau dans ] 
l'intérieur duquel le liquide élait contenu. Les hémisphères s 
représentés par une mince couche de substance cérébrale analogue ] 
à une poche kystique, mesurant approximativement dans certains , 
points à peine un tiers de millimètre d'épaisseur. Cette mince p&roï 
forme l'enveloppe des ventricules latéraux qui constituent une large 
cavité sans démarcation possible des diverses cornes ventriculaîres. 
Us communiquent largement l'un avecl'autre parles trous de Monro, 
qui atteignent des dimensions énormes présentant un diamètre de j 
S centimètres; ces trous sont nettement limités par les piliers a 
térieurs du trigone. 

Le 3« ventricule n'est pas dilaté ; ses parois sont gris&tres et ra- 
mollies, paraissant avoir été le siège d'une inQammation. L'orifice i 
de l'aqueduc de Sylvius dans le 'S' ventricule est oblitéré. 1 

Les plexus choroïdes paraissent en partie détruits. De la corne ' 
tenjporale, ils s'avancent peu vasculaires et adhérents à la couche 
optique pour se terminer en avant sous forme de bourgeons ; ils ne 
dépassent pas la couche optique et on ne peut constater leur conti- 
nuité dans le 3« ventricule. 

Les couches optiques présentent leur surface épaissie, hyperémiée. 
Dans le sillon de séparation de la couche optique et du noyau coudé, 
existe une tache JaunAlre de Tèpendyme épaissi qui parait le reliquat 1 
d'une inflammation ancienne. 

L'ouverture du corps fait constater une hépatisation du poumon | 
droit à la base. Fuie, volumineu.x et gras. .Autres organes, normaux. 

Bien que la lûlo ne présentât pas à la naissaDce un déve- 
luppetnent excessif, eWn prit dès les premiers jours de la 
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vie un aceroissemenl progressif en rapport avec l'origine 
congénitale de cette hydrocéphalie. Quant h la nature de 
celle-ci, elle apparaît nettement pathologique d'après les 
lésions constatées à l'autopsic, qui témoignent de l'exis- 
tence antérieure d'un processus intlammatoire dn côté des 
cavités ventriculaircs. Ces lésions sont surtout marquées 
sur les parois du 3" ventricule, où elles ont eu comme con- 
séquence l'oblitération de l'uqueduc de Sylvius ; dans les 
ventricules latéraux, l'atrophie, la destruction même des 
plexus choroïdes sont très probablement l'effetde ce proces- 
sus inflammatoire. Enfin on peut fixer approximativement 
l'époque du début de celle hydrocéphalie. L'absence de 
déformations dans les régions basiques du cerveau, no- 
tamment l'absence do dilatation du 3* ventricule, en oppo- 
sition avec la dilatation extrême des ventricules latéraux, 
témoigne que l'hydrocéphalie a dû se produire ici à une 
période relativement avancée de la vie intra-utérine, qu'il 
s'agit en d'autres termes d'une hydrocéphalie fœtale et 
non d'une hydrocéphalie embryonnaire. 



CapactëFes clinii|ne« de l'hjdruréphalle 
«■ongénïlale. 



Si l'on doit admettre deux formes pathogénïques de 
l'hydrocéphalie congénitale, l'une tératologique, l'autre 
pathologique, dans un grand nombre de cas, il faut bleu 
l'avouer, il est impossible pendant la vie de distinguer l'une 
de l'autre ces deux formes d'après le.'* caractères clini- 
ques de l'hydrocéphalie ; mieux, que ces caractères, cer- 
tains signes connexes, certaines malformations concomi- 
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tantes pourrout quelquefois fournil' des indications h ce 
point de vue. Aussi en clinique les hydrocéphalies congé- 
nitales doivent-elles être comprises sous une même des- 
cription. ^ 



I. — L'HyDHOcËPHALiE DC FŒTUS. — Il n'cxîste pas jus- 
qu'à présent de symptonialologie de l'hydrocéphalie pen- 
dant la vie intra-uléfine. L'hydrocéphalie en effet produit 
des troubles de développement qui portent sur la vésicule 
cérébrale antérieure, sur le cerveau proprement dit. Or le 
cerveau parait compIMement inutile pendant la vie fœtale ; 
le fonctionnement du bulbe et de la moelle suffit à celle 
vie. Les fonctions végétatives s'accomplissent normale- 
ment chez un grand nombre de foalus hydrocépbalcs : chez 
ceux mêmes qui présentent des malformations cérébrales 
considérables, le poids du corps à la naissance peut êlre 
normal, dépasser mi^me la normale. L'enfant qui fait l'ob- 
jet de mon observation 1, pesait 3 kilos SOO. Dans le fait 
de Budin l'enfaut pesait 3 kilos 900. 

Les fonctions circulatoires s'accomplissent aussi normi 
lement. Les battements du cœur sont en effet régis par 
bulbe et la moelle. 

Quant aux fonctions nerveuses, il ne peut s'agir chez le 
fœtus que de mouvements rétlexes qui ne dépendent en 
rien de l'écorce des hémisphères. L'absence rie ceux-ci 
ne peut donc avoir d'inQuence sur la motricité du fœtus. 
Lorsque l'hydrocéphalie coïncide avec des malformations 
plus profondes encore du système nerveux centraljl serait 
intéressant de savoir si elle est capable de troubler les 
mouvements actifs du fœtus, si, en d'autres termes, ce» 
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hydrocéphales agissent et réagissent absolument comme 
(les fœlas bien conformés. — Dans d'autres malformations 
cérébrales on a pu consluter «les différences. Dans un fait 
de Dubois, cet auteur diagnostiqua )a malformation (il 
s'agissait de pseudcncéphalie) aux mouvements désor- 
donnés et presque convulsifs du fœtus. Par conire j'ai 
observé un fait de malformation cérébrale très probable, 
quoique non véiifié par l'autopsie, dans lequel les mouve- 
ments du fœtus étaient au conirairc très réduits : la mère 
exporte en celle matière, puisqu'elle en élait k sa 8' gros- 
sesse, les comparait aux sensations que produiraient les 
mouvements d'une araignée. Je ne crois pas que rien 
d'analogue ait été constaté dans les cas d'hydrocéphalie 
simple. 

En cfi qui concerne l'inlluencede l'hydrocéphalie fœlale 
sur la grossesse, rien do caracléristique. Les grossesses 
donnant lieu à un produit hydrocéphale ne diffèrent en 
rien des grossesses noiniales. Toutefois, dit Poullet (1). 
cette conciusioun'eslprobablementpas absolu ment exacte, 
et peut-être dans les observations ultérieures, l'attention 
se portant sur ce point, pourra-t-on signaler des parti- 
cnlarilés. On aobservé dnnsquelques cas l'accouchement 
prématuré, quelquefois des vomissements incoercibles. 
Dans quelques observations, il y avait coïncidence d'in- 
sertion vicieuse du placenta. Dans quelques faits, il exis- 
tait une inliltration de la femme, de l'albuminurie et de 
l'bydramnios. 



{{) PofLLBT, L'h'jdrotifphalie fœtale dans ses rnp[ 
et l'accouchemenl. Thèse d'Hgrégalion, Paris, 1880. 
Nous empruntonB h cet auteur les principales coaclusiona 
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Quant au volume du ventre pendant la grossesse hy- 
drocéplialique, il est souvent normal, le volume du cràoc 1 
lorsqu'il est déjà augmenté ne s'aceusant pas d'une façon 
appréciable ; mais il peut 6trc beaucoup plus considérable 
qu'à l'état sain, car il s'y joint souvent de l'hydramnios, 
et môme le volume du corps du fœtus est souvent très J 
développé, contrairement à l'opinion de Désormeaux ell 
Jacquemier. 



II. — L'hydrocéphalie et l'accouchement. — L'iiydro-J 
céphalie n'est pas absolument sans influence sur l'accom- 
modation dufœlus dans la uavité utérine. La présentatioaj 
du siège est relativement plus fréquente cbez l'hydrocé- 
phale ; Poullet, dans sa statistique, l'a constatée 30 fois surfl 
106. La présentation de la tête reste néanmoins la plus'l 
fréquente d'une façon absolue. Seulement dans les cas o 
le développement hydrocéphalique e.\iste déjà il n'y i 
aucun signe d'engagement. La léte ne se présente jamais 1 
défléchie : on n'a pas signalé de présentation de la face. 

L'hydrocéphalie n'a d'innuence sur le travail de Tac- 1 
coucbement, comme d'ailleurs sur l'accommodation do 
fœtus, que lorsqu'elle détermine dès la vie fœtale une 
augmentation du volume de la tète. « Cette inQuence sur 1 
le travail, écrit Poullel, présente do très grandes variétés ' 
qui peuvent être classées en 3 groupes. Dans un certain i 
nombre de cas, le travail est peu modifié et l'accouche- i 
ment peut être spontané, après une légère prolongation 
de sa durée, ce qui arrive quand le développement de la ■ 
tête n'existe qu'ii un faible degré. Dans d'autres cas, l'ac- 
couchement quoique encore spontané est beaucoup plus j 
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et la rcmme ne parvient 
i|u'api-ès beaucoup île souiïraaces h expulser le produit de 
Ici conceplion. Kniîn dans le plus grand nombre des obser- 
vulioDs publiées, les elTets de la uaturc sont tout & fait 
impuissunis à effectuer cette ex|iulsion de la tCle hydropï- 
que, et aprfis des alternatives de conlractions et d'inertie 
par épuisement de l'ulérus, l'inertie définitive peut surve- 
nir ou une rupluie utérine se produire et la femme suc- 
comber sans ôtre délivrée ; telle serait du moins la murcbe 
du travail spontané si les interventions ne survenaient, 
quand la IHe est volumineuse. Cependant parfoisdes tôles 
très volumineuses ont pu Ctre expulsées sponlauément, 
grâce à un mécanisme particulier très varié dans ses mo- 
dalités, mais aboutissant loujours somme toute à la rupture 
des parois de la cavilé hydrocéphalique. » Ca/eaux a 
publié des faits analogues à ces derniers et Depaul a 
exposé les divers modes de rupture de l'hydrocéphalie : 
Dans ce cas le liquide passe par quelque lissure ou fracture 
de l'intérieur à l'extérieur du crâne el s'accumule entre 
les os et le cuir chevelu. Quelquefois le liquide s'infiltre 
dans le tissu cellulaire du cou, de la poitrine et du ventre 
et jusque dans les cavités splanchniques, plèvre ou péri- 
toine. 

Je ne veux pas aborder ici le diagnostic de l'hydrocépha- 
lie pendant l'accouchement, ce qui est du Jornaine exclusif 
de l'obstétrique, de môme que les procédés d'intervention 
à employer dans cette forme de dystocie. 



III. — L'HVDRocËruALiE A LA NAISSANCE). — Pérloilc la- 
tente de r hydrocéphalie cangi'nitate. — Les lignes qui 
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précèdent se rapportent exclusivement aux faits qui cons- 
tituent en quelque sorte l'hydrocéphalie obsliStricale, dans 
lesquels l'au^mentalion du volume de la lôlo s'est déjà pro- 
duite avant la naissance. De fait, à la naissance, l'hydro- 
céphalie congénitale peut se présenter sous trois appa- 
rences ; 

a) Dans «ne première catégorie, qui comprend les faits 
précédents, l'hydrocéphalie est déjà apparente de par le 
volume exagéré du crâne, 

Â) Dans quelques cas qui constituent un groupe bioa] 
spécial, la tfile au lieu de présenter une augmentation A^, 
volume est plus petite qu'à l'élal noi'mal : il s'agit de micro* 
hydrocéphalie. 

Dans les cas d'anencéphalic vraie, où la voûte crânienne 
elle-mdmc no s'est pas développée, la poche anencéphalt- 
que se crève ordinairement pendant l'accoucheraent ell'en,-j 
fant naît la tôte ouverte, généralement mort. 

La micro-hydrocéphulic correspond surtout à certaines 
anencéphalies hydrocéphaliqucs au sens de Cruvcilhier. II 
est véritablement impossible de faire le diagnostic de ces 
formes d'avec la microcéphalic simple. 

(?) Dans une troisième catégorie, qui comprend peut- 
être le plus grand nombre des faits que l'on observe en cli- 
nique, le volume de la t6tc puait normal ; rien au dehors 
ne trahit l'hydrocéphalie qui n'est reconnue qu'i) l'autop- 
sie si l'enfant succombe peu après sa naissance, ou s'il 
survit, ne devient manifeste que par le développement 
ultérieur du crâne. 

Dans ces cas le développement hydrocéphalique de la» 
tête peut se produire dès après la naissance. Mais dans; 
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d'autres fails il peut tarder à se manifeslerptl' hydrocépha- 
lie reste latente. C'est ainsi que chez l'enfant qui fait l'objet 
de mon observation I, les caractères de l'hydrocéphalie ne 
devinrent apparents que plus d'un mois après la naissance, 
et il s'agissait bien réellement d'hydrocéphalie congtioilale 
comme le démontrèrent les mal formations cérébrales cons- 
tatées à L'autopsie. Les fails de celte nature prouvent qu'il 
ne faut pas se hâter de conclure aune hydrocéphalie ac- 
quise sur ce simple caractère tardif du développement du 
volume du crâne. Dans ces fails l'épanchemenl se produit 
exclusivement aux dépens de la substance cérébrale pen- 
dant la vie fœtale et les premiers temps qui suivent la nais- 
sance^ ne déterminant qu'uJlérieurement l'expansion du 
crâne. Celle-ci est alors progiessive, et peu à peu se dé- 
veloppent les caraclères du crâne hydrocéphale, tels que 
je les ai décrit:^. 

Il est difficile d'établir la durée de cette période latente 
de l'hydrocéphalie congénitale, qui peut être de quelques 
semaines. Mais durant celle période se présente quelque- 
fois un symptôme révélateur de l'aPfection, c'est l'élatspas- 
tique de la musculature des extrémités, qui, comme je l'ai 
déjà dit, peut précéder l'augmcntatton du volume de la 
tfite. Ce symptôme n'existe souvent qu'à un très faible 
degré ; il présente en outre des caractères qui le difîéren- 
cient assez nettement de t'élat spastique analogue qui 
caractérise la maladie de Liltle : dans celle-ci la raideur 
spastique des membres se limite aux extrémités inférieu- 
res, tandis que dans l'hydrocéplialie chronique la rigidité 
atteint l'ensemble des extrémités, parfois même la mus- 
culature du tronc. De plus, dans la maladie de Little la 
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rigidilé spastîque des membres n'apparaît le plus souvent 
distinctement qu'au bout d'un temps assez loog, quand 
l'enfant commence S\ s'élever, tandis que dans l'épanchc- 
ment hydrocéphalique elle est beaucoup plus précocftJ 
(Ranke). I 

Quant aux convulsions, elles peuvent manquer complè- 
tement. Dans quelques cas elles traduisent un processus 
congestif du câté de l'encéphale, alors que l'hydrocéphalie 
est déjà constituée. 

L'augmentation du volume de la tôtc n'en est pas moiosn 
le signe le plus probant de l'hydrocéphalie. 



IV. ÉVOLDTIOM CLINIQUE DE l'hTDB0CÉPH*U1E CONGÉJNI- 

TALE. — Cette évolution varie beaucoup suivant le degré 
des malformations cérébrales et Tabondance de l'épanche- 
ment. 

Dans les grandes malformations, dans les formes ancn-: 
céphaliques, même sans épanchcment abondant ou encore 
avec microcéphalie, la mort survient souvent peu après la 
naissance, au bout de quelques heures ou de quelques 
jour». On est étonné de voir quelques-uns de ces sujets 
vivre quelques mois (obs, I). 

En l'absence de malformations proprement dites, les 
hydrocéphales à grand épanchement peuvent vivre quel- 
ques mois, quelques années m(>me. C'est chez eux que 
l'on constate les grands crânes membraneux que j'ai 
décrits. Le plus souvent les fonctions cérébrales ne se déve- 
loppent pas. La cécité est assez fréquente. Les mouvements 
volontaires n'apparaissent pas. L'intelligence ne se déve- 
loppe pas.La mort survient chez eux soit par complications 
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puImonaires,soif: par apparition de troubles digestif s, assez 
souvent au milieu de convulsions en état de mal. 

Cependant un certain nombre de congénitaux peuvent 
atteindre un âge plus avancé. Parmi ces derniers les 
grands hydrocéphales sont rares. Le plus souvent il s'agit 
de sujets chez lesquels Thydrocéphaiie n'existe qu'à un 
degré modéré et s'accompagne quelquefois d'autres stig- 
mates de dégénérescence. 



CHAPITRE VU 



DËGËMËREBCENCE ET HTDROCËPHAZ.II:. 
L'HYDROCÉPHALIE DES DËQÉNËRËS. 



L'hydrocéphalie n'est souvent qu'un éléinent secondaire. — Hydro- ' 
cépLalie asymÉtrique. — Hydrocéphalie occipitale. — ADomaliea I 
cérébrales. 

L'hypertrophie du cerveau et des os du crâne. — La scaphocéphalie 
et l'hydrocéphalie scaphocéphalîque de Bournevllle.— L'asyniélrie 
crânienne et far-iale. — Stigmates physiques de dégénérescence. 

Hydrocéphales épileptiques. Hydrocéphales idiots. Hydrocéphales ' 
aliénés ; rapports de l'hydrocéphalie avec l'aliénation mentale. 



L'hydrociiphaliequeUe qu'en soit l'origine etquel le qu'en 
soit la forme, qu'elle i^oit coDgénîlale, qu'elle soit acquise 
pendant la première eni'ance et accidentelle comme celles 
dont je vais parler bien tôt, constitue à un certain degré une 
cause capable non seulement d'altérer les fonctions céré- 
brales, mats encore de troubler l'organisme entier d'une 
façon profonde et de porter une grave altcinte à son déve- 
loppement géntiral. En d'autres termes, l'hydrocéphalie 
comme toute influence morbide ou accidenlâlle grave peut 
fitre considérée comme cause possible de dégénérescence. 

Mais c'est d'un autre côté que je veux considérer ici les 
rapports de l'hydrocéphalie et de la dégénérescence. L'é- 
tude que j'ai faite des causes de l'hydrocéphalie congéni- 
tale, influences héréditaires, causes térato logiques etc.. 
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doit d'ores et Aéji faire envisager un certain nombre d'hy- 
drocéphalies comme des produits de déf/éiérescence. Dans 
les grandes hydrocéphalies que j'ai eues surtout en vue 
jusqu'à présent, les graves malformations cérébrales que 
l'on constate dans ces cas constituent presque des mons- 
truosités, qui dominent par leur importance et leur gra- 
vité l'ensemble des autres troubles formateurs. 

Ailleurs, par contre, plus limitée et moins progressive, 
l'hydrocéphalie n'upparalt au milieu d'autres anomalies 
physiques et psychiques que comme un effet similaire de 
l'évolution dégénérative. De ces sujets raalformi?s et infir- 
mes on peut dire qu'ils le sont par tout leur 6lre et non 
point seulement par leur hydrocéphalie. 

Chez cesdégénérés hydrocéphales l'épanchement hydro- 
céphalique n'est pas toujours très abondant ; il peut fitre 
même assez réduit, ne dépassant pas dans quelques cas 
100, 150 centimètres cubes de liquide ventrîculaire. Celte 
faible quantité Je liquide, rapprochée des troubles marqués 
des fonctions cérébrales durant la vie, démontre déjà quelle 
erreur il y aurait à la regarder comme la cause première 
et unique de ces troubles. L'hydrocéphalie n'est en effet 
ici qu'un élément connexe, témoignant du trouble de la 
sécrétion ventrîculaire dans l'ensemble des troubles du 
développement et du fonctionnement cérébral. 

Chez ces hydrocéphales en outre ou constate fiéquem- 
ment une répartition irrégulière de l'épanchement ventri- 
eulaire, qui peut tantôt occuper avec prédominance un 
ventricule, tantôt distendre inégalement les diverses cor- 
nes ventriculaires. L'hydrocéphalie subit ici les lois d'à- 
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symétrie cl d'irnîgularilé qui ri5gissenL l'eDscmble des 

maDifcstalioas Je la dégénère sceace. 

Enlin l'hycirocéphalie des dégéoérés piiiaîl se localJseï' 
voIoDliers dans les cornes occipitales. Celles-ci sont sou- 
vent atteintes en effet d'une façon prédominante. 11 y a 
plus, dans quelques cas elles sont exclusivement dilatées: 
il s'agit on quelque sorte alois A' hydrocéphalie oecipilale. 
Je ne sache pas qu'on ail donné l'explication do cette pré- 
disposition des cornes occipitales à subir l'influence dei 
troubles évolutifs de la dégénérescence. Elle n'en reste pal 
moins, dans un certain nombre de cas, comme un caractëil 
important de cette forme d'hydrocéphalie. 

Le cerveau présente ordinairement des anomalies nota-i 
blés. J'ai déjà décrit les malformations cérébrales les plus \ 
importantes des hydrocéphales congénitaux ; ces grands J 
malFormés meurent généralement dans le premier âgeJ 
Ceux qui atteignent la seconde enfance présentent souvea 
encore certaines anomalies de la morphologie cérébralej 
Les plus intéressantes portent sur les circonvolutions, 
petitesse des circonvolutions, la microgyrie, sont quelque-ïl 
fois signalées, ainsi que les irrégularités dans la profondeuni 
des sillons. Quelquefois c'est dans la disposition m^meT 
des circonvolutions et des scissures qu'on a relevé de»| 
anomalies. La région sylvienne en particulier paraît a 
souvent irrégulièrement formée ; dans plusieurs observai! 
tions, on signale une disposition des circonvolutions de Ift 1 
région convexe convergeant vers la scissure de&ylvius>.J 
La fosse de Sylvius reste quelquefois ouverte, laissant lar-tl 
gement apparaître un insula à circonvolutions courteSp'j 
petites, aplaties. Les lobes temporaux et occipitaux peuH; 
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vent prtîsenter égiilement des anomalies dans la diaposition 
de leurs circonvolutions et de leurs scissures. Le cfii'velct 
est assez souvent malfornié, asymétrique. 

Ce qui coDstiluc encore une caractéristique importante 
de ces Formes d'hydrocJphalies, c'est la coexistence, sur- 
tout du cûliî de l'extrémité eéphalique, de cerlains signes 
considérés comme témoins de la dégénérescence. 

Le crâne, chez ces hydrocéphales, diffère assez souvent 
du crâne simplement hydroci^phalique, dont j'ai décrit les 
caractères. L'augmentation de volume et la forme du crflne 
dans l'hydrocéphalie simple relèvent exclusivement de l'é- 
panchement qui produit la distension des sutures et l'a- 
mincissement des os. Or, dans cerlains faits dont il s'agit 
ici, l'épanchement est certainement insuffisant à expliquer 
à lui seul le volume de la tête, el celui-ci apparaît bien 
plutAt comme une conséquence de troubles de nutrition 
plus généralisés, atteignant simultanément le cerveau et 
les 05 du crâne. Dans quelques cas, en effet, le cerveau est 
réellement augmenté de volume et de poids, comme il res- 
sort de quelques observations de Bourueville : dans l'une 
d'elles (18ans), le poids de l'encéphale est de 1360 grammes, 
ii n'existe que 390 grammes de liquide. Chez un enfant de 
9 ans, le poids do l'encéphale est de 1310 grammes, la 
quantité de liquide recueilli est de 300 grammes seulement. 
Il semble bien qu'il y ait eu ici une véritable hypertrophie 
du cerveau. — D'autre part, les os du crâne se montrent 
durs.épais et compacts. J'ai antérieurement fait des réserves 
sur l'opinion do Bourncville qui paraît considérer l'épais- 
seur des os du crâne comme étant toujours un effet de l'é- 
volution de l'hydrocéphalie vers la guérison. Je crois que, 



dans bien des cas, l'hyperlrophie des os cl l'Iiydrocéphalie 



il'a 



résultent 



gne sont contera|(oi'. 
de troubles de l'évolulion générale de l'e 
que. Il est probable même que dans un certain nombre de 
faits décrits (simplement sous le nom de macrocéphalies, 
coexiste un certain degré d'iiydrocéphalie vctilrîculaire. 

La scapkocéphalie en elle-même est une diSformatioi 
crânienne bien caractéristique de la dégénérescence. Or, 
dans certaines bydrocéphalies, ainsi que je l'ai déjà dU 
plus haut, le crâne est en mf^me temps scapliocéphale pitr 
synoslose précoce de la suture sagittale. Ces Ayrfroce/)Aa- 
lies scaphocéphatiques, ainsi que les a dénommées Bourne- 
ville, relèvent bien certainement elles-mêmes de la dégé- 
nérescence. L'épanchemenl ventriculaire y est générait 
ment peu abondant, il occupe surtout les cornes occipitab 
qui peuvent se présenter comme de véritables [>och< 
allongées; il est quelquel'ois localisé dans l'une d'elli 
seulement. Cliniquemetit l'aspect de la lëte est caractéristt 
que : le front est bombé en avant; le crâne n'est pusélarj 
au niveau des bosses pariétales, par contre il est trèsdévi 
loppé dans ses régions postérieures, surtout au niveau du 
segment occipital saillant en arrière et en bas (Figure VIII).. 
On constate souvent simultanément d'autres stigmates de 
dégénérescence, Au point de vue mental, ces hydrocé- 
phales sont généralement de parfaits idiots. Je crois atile 
de résumer ici deux observations caractéristiques d'hydro-r 
céphalie scapbocéphalique. 

Dans un Tait de Bourneville II ) il s'agit d'un enfant qui mourut 
à l'âge de 9 ans. 

[i) Observation Xlll du mémoire cité. 
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Ses antécédents élaient chargés; p^re rhumatisant nerveux; 
grBnd'mëre paternelle ihumatisanle et migraineuse; oncle paternel 
bigue; grand-pâre uialernel, apoplexie el hémiplégie transitoire; 
grand'mère maternelle migraineuse ; aïeux paralysés ol alcooliques ; 
cousin germain idiot ; sept cousins morts de convulsions; grand- 
oncle maternel bègue ; sœur morte de convulsions et deux autres 
de congestions cérébrales. 




C'est vers 2 ans 1/2 que la télé del'enrantse mit à grossir et prit 
peu à peu sa forme actuelle. Il avait les jambes faibles el reslail 
presque conlinuellement immobile. Voracité, gâtisme, clastomanie, 
violence. 

Le crâne volumineux est très aplati laléralemenl, très saillant en 
avant et en arriére. Les régions pariétales offrent des méplats, 
tandis que la léte est très bombée au sommet surtout el au niveau 
de la Bulure sagittale. La face est énorme, longue et fjTOSse surtout 
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à sa partie inférieure. La physionomie, hideuse, n'esprime que l'hé- I 
bétude. Lèvres épaisses toujours enlr'ouverles. Dentition très irrëgu- 
lière. Palais très ogival. Hernie ombilicale. Eclopie abdominale 
du testicule gauche. Mains épaisses, doigta rourts et épais. Parole ji 
peu près nulle, pas de mots distinctement prononcés. Mouvements 
de préhension assez mal coordonnés, Inslahililé Irt's grande. colère, 
grimaces ; tic sous forme de balancement an léro- posté rieur, Démar- _ 
che lourde et bestiale. 

AuTOPsrE. — Le crâne est nettement dolichocéphale, j'en ai doaai 
les mensurations au chapitre III. Il est asymétrique, le cOlé dro 
moins développé que le gauche. La suture sagittale est coniplèt»^^ 
ment synostosée. 

Le ventricule latéral gauche est notablement dilaté, surtout a 
niveau de la corne occipitale et à sa partie moyenne. Pas de dilatj 
tion du ventricule droit. 



Le fait suivant dû aussi & Boumeville (1) concerne un enfant 
mort à l'ûge de 6 ans. L'enfant n'a commencé à marcher qu'à 
3 ans il2. Début de la parole à 4 ans seulement. A 2 ans il avait 
présenté des accès de petit mal épileplique. lia toujours été gâteux. 
U bave encore. H présente fréquemment un balancement anléro»| 
postérieur du tronc et comme autre tic un petit clignement det 
paupières. Cris de colère violents 

Les basses frontales sont saillantes et la léte latéralement aplalift'l 
présente très nettement l'aspect scapholde. Les mensurations doii«1 
neol les chiffres suivants : 

Circonférence horizontale 

Diamètre an téro- posté rieur maximum 16, S 

— bi-pariétal 13 

AuTOFSiE. — Les os du cr&ne très minces à certains points et trè 
compacts, offrent une épaisseur assez grande sur d'autres poini 
sent alors formés de tissu spongieux. Les sutures coronale et iute. 
pariétale sont ossifiées. 

Le cerveau est très allongé. Les ventricules latéraux si 
ment dilatés dans leui-s cornes frontales, normaux dans leur parti^ 
moyenne ainsi que dans la corne temporale ; mais en revanche IwX 

(1) Obserr. XiV du mémoire cilii. 
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cornes occipitales xonl irèn dilatées jusqu'à la poiiile du lobe correa- 
pondanl. La dilatation par&lt un peu [ilus prononcée h. gauche qu'k 
droite. Les cornes occipitales constituent à proprement parler de 
véritables poches allongées entourées par les circonvolutions dont 
l'épaisseur varie de S à tS millimètres. 

h'asr/métrie crânienne est assez fréquctDle dans l'hydro- 
Cfîpbalic. On ne considère plus actuelloment toute asymé- 
trie crânienne comme signe de dégénérescence. D'après 
certains auteurs celle asyméiriu est absolument physiolo- 
gique, et suivant Ribbes (I) la moitié des crânes humains 
sont asymi5lriques. PourTopinard même, l'asymétrie crâ- 
nienne résulte du fonctionnement physiologique des deux 
hémisphères et représente un caractère, non d'infériorité, 
mais au contraire de supériorité chez l'homme. ]l y aurait, 
croyons-nous, exagéralion à généraliser celle formule. 
Chez l'hydrocéphale notamment, on ne conçoit pas com- 
ment cette asymétrie pourrait manifester un caractère de 
supériorité par fonctionnement des hémisphères. Lors- 
qu'elle est limitée à la voûle du crâne, l'asymétrie lient 
souvent à l'inégale répartition de l'hydrocéphalie dans les 
deux hémisphères, le calé le plus volumineux correspon- 
dant au ventricule le plus dilaté. L'asymélrîe parait avoir 
plus de valeur comme signe de dégénérescence lorsqu'elle 
porte aussi sur la face. Enfin l'asymétrie de la base du 
cr&ne, constatée dans quelques observations, manifeste 
encore plus nettement la précocité des troubles d'ossifica- 
tion. 

Or les troubles d'ossification du crâne et de ta face sont 
fréquents dans l'hydrocéphalie, lorsque celle-ci relève de 

{!) ItiBHEs, Tbùae de Paris, \%U. 



islalée (It-s la naissance augmeiile BUrtuul à 
u sein. Sevrage à 8 mois. Dentilion complète 



causes dégénéra lives. ainsi qu'en lémoignont les observa- 
tioQssuivantcs: h 

Ma enfant hydrocéphale (Obs, deBourneTÎUe) (1). décédË à TaM.,; 
présente les antécédi-nls aiiiv&nls : l'ère violent. cardiaque-AmèrB- 
grand père paternel buveur. Grand-onrle paternel, ivrogne, mort 
subitement, Mère, convulsions à 4 ans. Grood-père maternel enfant 
naturel. Grand'mère maternelle enrant naturel. Frère mort k 2 mois 
et demi de convulsions. La m^re a eu une varioloTde au 3< mois de 
sa grossesse. 

L'hydrocéphalie 
3 mois. Allaitement s 
il 2 ans. Convulsions à 4 ans. 

Tète très volumineuse, plagiocéphalique. Voûte palatine ogivale. 
Le maxillaire supérieurolTre une atrophie de l'os inler-maxillaire la- 
téral droit et la réduction de ses diamètres transversal et longitudinal. 
Le maxillaire inférieur est augmenté de volume dans ses deux dia- 
mètres. Dentition extrêmement anormale. Au maxillaire supérieur, 
les inrisives centrales offrent un type très marqué de géantisme, 
l'incisive latérale gauche seule existe, la latérale droite manque, la 
canine également. Au maxillaire inrérieur, l'incisive latérale gauche 
que le sujet possédait, manque ; les trois incisives qui restent Jont 
marquées de géantisme, et leurbord supérieur afTerte la forme d'une 
ileur de lys. — Les oreilles sont irrégulièrement implantées, la gau- 
che plus bas que la droite ; l'ourlet est plus prtmoncé à droite qu'It 
gauche, les lobules sont ù demi adhérents. — Scoliose légère il con 
vexité droite lombaire. La main gauche est h demi-con tract urée. 
Les pieds, plats et en varus èquin, sont cyanoses. Testicule <Ie la 
grosseur d'un pois situé au niveau de rorillce du canal inguinal*. 
Mensuration de la tête : ^Ê 

Circonférence horizontale maxinia 66 cm. ^Ê 

Diamètre anléro-postérienr maximum 21.8 cm. £ 

— bi-pariétal 20 cm. 

L'enfant est complètement gâteux, dépourvu de toute intelligence 
et de tout sentiment, il prononce cependant quelques mois: 
man, papa, è boire, et pousse presque continuellement des 
plaintifs. Il meurt de broncho-pneumonie. 

Il) ObserA'nlion VIII il u mémoire. 
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Autopsie. — Le cerveau réduil à une simple vésicule contient 
3IB0 grammes de liquide ; il n'a pu être examiné. Le cr&ne csl asy- 
mélrique, le ciMé droit plus saillant que le gauche. Il existe en avant 
de la bosse pariétale, une bosse surnuméraire. Os wormiens multi- 
ples. La suture fi-onlo-parictale gauche est presque entièrement synos- 
tosée. La base {lu crdac cU Irùn asymétrique ;ïéniiuence cniciale de 
l'occipital est déviée à droite et les fosses cérébelleuse et cérébrales 
postérieures sont plus vastes k droite qu'à gauche. Le trou occipital 
eft dévié fortement à gauche et forme un plan incliné en bas et à 
droite. 



Dans le Tait suivant dû encore à Bourneville (1) il s'agit d'une 
enfant qui vécut jusqu'à l'âge de 13 ans. 

Père alcoolique ayant eu deu accès de délirium tremens.Tante ma- 
ternelle fortement névropalhique. Rapports sexuels pendant l'i- 



Hydrocéphalie dès la naissance. Cécité. Faiblesse musculaire, 
l'enfant n'a jamais marché. Crises convulsîves à diverses reprises. 
L'enfant a commencé à parler à S ans, elle a toujours été g&teuse. 
La lèvre supérieure présente à I centimètre de chaque commissure 
une encoche de 4 à 5 millimètres environ, sorle d'esquisse de bec-de- 
lièvre. Circonférence de la tête : S3 cm. 5. Membres supérieurs en 
extension forcée. Membres inférieurs ordinairement fléchis. 

Autopsie. — Les os de la voûte du crâne sont tous soudés; ils 
sont minces, transparents. La base du crAne est absolument déformée, 
la moitié droite est plus profonde et plus larjte que la gauche. Ce qu'il 
y a de plus remarquable, c'est que te rocher est complètement 
aplati des deux côtés et que la fosse pariétale a la dépression maxima 
correspondant à l'aplatissement du rocher. La selle lurcique est très 
étroite. La goulliËre basilaire est tout à fait verticale. 

L.a lenle du cervelet n'existe pas, ou plutôt elle est représentée par 
deux lames indépendantes l'une de l'autre et très obliquement dis- 
posées, à peine plus larges en arrière qu'en avant. La loge du cer- 
velet est extrêmement étroite. 

Cerveau énorme contenant dans les ventricules latéraux, consi- 
dérablement dilatés, 1)70 grammes d'un liquide clair, limpide \ 

(1) Ob« 
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Mustrflclion faite de ce liquide, l'encéphale ne pèse plusque 770 gram- 
mes. Cervelet rudinientaire, à peine du volume d'un petîl œuf de 
pigeon. Les hémisphères cérébelleu?: manquent Lolalemenl, en sorte 
que leceivelel nesl représenté que parlevermis, légèrement renflé 
sur les parties latérales. Prolubérance et bulbe normaux. 



Les stigmates physiques de la dégéDérescence se moi 
ti'CQl à des degrés divers dans ces formes d'hydracéphalia^] 
Cela ressort de la lecture même des observations. Je citi 
rai notamment U forme ogivale de la voùlo palaimc, li 
anomalies dentaires, les malformations de l'oreille, écai 
tement du pavillon, adhérence du lobule, les ébauches di 
bec-de-lièvre, etc.L'ectopie du testicule, la raonorchyiti 
la cryptorchydiesont assez souvent signalées. 

On peut rencontrer quelquefois une accumulation di 
malformation chez le môme sujet. Dans le fait d'hydrocé- 
phalie héréditaire rapporté par Marie et Sainton, auquel 
jVi déjà fait allusion, le père présentait en outre de son 
crâne volumineux (590 mm. de circonférence) un progna- 
thisme du maxillaire inférieur, une séparation complète de 
la voùtc palatine sur la ligne médiane par non-soudure 
des os; sa clavicule droite étaitséparée en deuxTragmenU 
nos soudés. Le fils présentait uue voûte du palais ex- 
traordinairement ogivale reproduisant h un moindre de- 
gré la déformation paternelle, des malformations dentai- 
res, une atrophie de toute la moitié interne de ta clavicule 
droite, une division de la clavicule gauche en deux frag- 
ments incomplètement soudés, une absence des côtes supé- 



Les syiniilûmex n^rrciix que l'on consfale chez ces dégé- 
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nérés hydrocL^phales sont variables. Il existe loiijours im 
degré marqué d'insuffisance mcnlale. Mais les troubles 
cérébraux cl nerveux sont sans rapport etquelquefois liors 
de proportion avec la quantité de l'épauchement ventricu- 
lairo.car la plupart de ces troubles relèvent beaucoup moins 
de l'hydrocéphalie que de la dégénérescence dont celle 
hydrocéphalie est elle-même une manifestation. 

C'est dans cette l'orme surtout que l'on observe des hy- 
drocêphales épilep tiques, des hydrocéphales uliols, des hy- 
drocéphales aliénés. 

Quelques-uns de ces hydrocéphales en effet sont en 
mi^me temps cpiiepttgues. J'ai dit combien les convulsions 
étaient un symplûme irrégulier de l'Iiydrocéplialie, ne 
relevant donc pas directement de l'épanchemenl. Les con- 
vulsions isolées peuvent apparaître dans les diverses for- 
mes d'hydrocéphalie, sous rintluence de poussées conges- 
tives du cûté du cerveau. Mais quelques malades présentent 
des crises convulsives qui se répètent chez eux fréquem- 
ment et constituent réellement de vraies crises d'épilepsie. 
Tel cet hydrocéphale de Bourneville qui durant les tiois 
années 1881, 1882.1883, eut 119, 78, 96 accès d'épilepsie. 
Tel cet autre hydrocéphale scaphocéphale du même auteur 
qui durant les quatre années qui précédèrent sa mort eut : 
en 1 881 ; 397 accès,? vertiges ; en 1882: 333 accès ; en 1883 : 
159 accès, 19 vertiges ; en 1884 {\*' semestre) : 297 accès, 
19 vertiges, 

L'épilepsie est ici surajoutée à l'hydrocéphalie. La rareté 
relative de ces faits no permet pas de reconnatlrn entre 
l'une et l'autre de ces affections une dépendance causale, 
mais on doit bien [ihilôl les considérei' conjnie deux elTets 
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uullanés d'une môme cause, en sorte i 



hydrocéphales épilepliques, il n'existe pas à propi'emoiij 



d'épilepsie hydrocéphalique. 



parler, à mon avis, 

J'ai déjà parlé assez longuement de Vidiotie chez les 
hydrocéphales, el j'ai conclu également que s'il y avait un 
grand nombre d'hydrocéphales idiols, il n'existait pas à 
proprement parler d'idiotie hydrocéphalique. Le degré de 
l'idiotie est en effet loin d'être toujours en rapport avec le 
degré de l'hydrocéphalie. Chez les grands hydrocéphales 
congénitaux, l'absence de développement du cerveau 
entraîne naturellement une absence complète du dévelop- 
pement des facultés intellectuelles. Mais le développement 
de ces facultés n'est pas incompatible avec un degré assez 
marqué d'hydrocéphalie, tandis que d'autre part chez 
certains hydrocéphales idiots la quantité de liquide est 
quelquefois relativement minime. Nul doute que dans 
plusieurs de ces derniers faits l'idiotie relève de la dégé- 
nérescence, dont la plupart de ces sujets présentent les 
caractères sur lesquels je viens d'insister. 

Les rapports de l'hydrocéphalie avec Valiénation t 
taie sont moins connus. 11 est juste de dire que la folie s 
manifeste habituellement à un âge auquel les hydroc* 
phales arrivent rarement. Les auteurs cependant rappor-1 
tent quelques faits bien nets de coïncidence entre les deuXj| 
affections. 



Rivet (I) relate l'Iiiatoire d'une malade âgée de 24 ans, entrée & 
la Salpêtrière dans le service de IHoreau {île Tour.s) avec du treiD- 
blemont et des idées de suicide tiu'elle manifesle suuvenl. [ 

(l| ItiVET, Hydrm'éphalie congéniUlu.Uéknvolic. Impulsion au suie 
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unctère désagréable, rarileraenl oxcîUble, elle nedori pas la nuU- 
Elle menace toujours de se tuer, fait raôiiie une tentative dans la 
cour en se frappant la léle contre les murs. Longtemps son état 
tneDtal demeure le même ; elle refuse obsolument de travailler, 
passe toutes les journées inoccupée, les bras croisé s, refusant parfois 
de répondre aux questions qu'on lui adresse, et, quand elle le fait, 
affectant un ton de mauvaise humeur non motivé. La malade tient 
vuluntier» la tète inclinée en avant et semble faliguée par son poids, 
Pas de céphalalgie. Jamais de phénomènes convulsifs ni paralyti- 
ques. La tête prend un volume plus considérable qu'à l'étal normal, 
élargie vers les régions pariétales, plus bombée dan^ la région occi- 
pitale. L'ossification de la boite osseuse est complèle. les sutures 
bien formées. Celte malade meurt en 7 semaines de phtisie rapide. 

Autopsie. — Le crâne h parois amincies donne les mensurations 
suivantes : 

Circonférence 57 centimètres. 

Diamètre an lé ro- posté rieur ... 19 cent, t/2 
Diamètre transverse 16 cent. 1/2 

Les deux ventricules latéraux très dilatés, renferment une quan- 
tité de liquide évaluée à I litre. Leurs parois amincies n'offrent plus 
qu'un centimètre d'épaisseur. 



Dans un fait de Christian (1), il s'agit d'un hydrocéphale mort à 
40 ans. Ce malade avait eu une enfance 1res tourmenlée. ne parais- 
sant pas devoir vivre longtemps. Cependant de bonne heure il pré- 
senta un goût spécial pour la musique et une aplilude aux langues 
élrangères. Son caractère a toujours été diflicile ; il était bizarre, 
irritable, inégal. Mais ce n'c^l qu'à 38 ans qu'il présenta dm signes 
manifestes d'aliénation mentale : idées de ruine, emportements, 
violences, impulsions à l'homicide et au suicide. La tête était énor- 
me. Dans le dernier mois, atlaquesépileptiformes auxquelles il suc- 
comba, 

AoTOPsiR. — Crâne complètement ossifié, symétrit|ue. 

Circonférence horizontale 70 centimètres. 

Diameire an téro -postérieur .... 24 centimètres. 

Les ventricules du cerveau contiennent UOO grammes de liquide. 



(I) CnnisTiAii, Soc. m«i. paijckol., 37 fér 
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Poids du rerveau : 1400 grnmmes (au-ilessua de la tnoyebneJT 
cerveau élalé sous la pression, dit Chrislian, parall avoir gagné en 
étendue ce qu'il avait perdu en épaisseur. 

Lorsque l'Iiydrocéphalie atteint les proportions des 
deux observations précédentes, elle est facilement re- 
connue pendant la vie. Mais il est très probable qu'à V 
degré plus léger, elle exisie ou a pu exister antérieurement 
chezun assez grand nombre d'aliénés. Zuckerkaadl (d'après 
Meynert) constata les caractères distinctifs du crâne hy- 
drocéphale sur 127 crânes d'aliénés, examinés dans le 
musée de Rokitansky, d»ns les proporlions suivantes :j 
crânes d'hommes, 23,8 û/0; crânes de femmes : 32,1 0/0; 
crânes indéterminés de l'âge de la puberté : 27 0/0. D'a- 
près Meynert (I), roxistenccde l'hydrocéphalie serait en- I 
core plus fréquente cliez les sujets atteints de maladiesJ 
mentales qu'on ne serait porté à l'admettre d'après IhI 
caractères objectifs seuls des crânes d'aliénés: sur 719 cer^l 
veaux d'aliénés, il rencontra l'hydrocéphalie 306 fois, c'est- J 
à-dire dans une proportion de 42, 5 0/0. 

Depuis ces premières recherches, Meynert a insisté i 
nouveau sur la coexistence frL^quente de lésions hydrocé- 
phaliques chez les idiots, les épiJeptiques, les aliénés hé- 
réditaires. Sur 450 autopsies de cerveau pratiquées dans la i 
clinique de Meynert, on constata dans 168 cas de i'hydro- J 
céphalic chronique ou le reliquat d'une hydrocéphalie 
probablement congénitale, sous l'apparence d'un état ci- 
catriciel de la paroi vcnlriculaïre, Ces dernières lésions 
siégeaient presque toujours dans la corne postérieure, 

(i) Cité par Amos, loc. cil. 
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tantôt Tortnant une zone cicaLricii^lie complètement sclé- 
reuse, liiotât consUtuanl une formation kystique dans l'es- 
li'êmilé occipitale. Dans ces derniers faits, M fois les deux 
cornes postérieures étaient oblitérées; 21 fois l'oblitéra- 
tion portait seulement sur l'une d'elles, 10 fois sur la 
droite, H fois sur la gauclic. Avec cette oblitération uni- 
latérale coexistaient presque toujours une élongalion et 
une dilatation de la corne venlriculaire postérieure du côté 
oppoçié restée saine. On ne tint compte dans cette statis- 
tique que des faits où la dilatation ventriculaire était consi- 
dérable et la collection du liquide importante. Le plus 
grand nombre de ces cas dataient de la première enfance, 
alors que le crâne prend facilement la forme bydrocépha- 
lique; pour quelques-uns il s'agissait d'affections hydrocé- 
phaliques tardives, développées à la période terminale de 
|a maladie, sans signes extérieurs manifestes. 

Je dois dire que malgré ces observations de Meynert, 
les aliL'nistes ne signalent généralement pas la fréquence 
de lésions hydrocéphaliques dans l'aliénation. 



CHAPITRE VIII 



INFECTION ET HYDROCÉPHALIE. 
LES HTOROCËPRALIES AIGUËS. 



Prédominance des infections Tentricuiairea pendant la vie fœta 
et le premier &ge. — Infections intra-ulérines. — lafections obi 

télricalea. 
Hydrocéphalies aiguHs. — L'histoire de l'hydrocéphalie aiguë. 

Délimitation du sujet. — Causes des déterminations ventricD-fl 

laines d'origine infectieuse ; importance des infections gastro*^ 

intestinales. Les hydrocéphalies aiguës chirurgicales. 
La méningite séreuse aiguë.— Méningites et encéphalites ventricu- 

laires aiguës. — Phlébites infectieuses des sinus. 
Symptômes de l'hydrocéphalie aiguë. — tlvolution de la maladie..^ 

— Le passage à l'état subaigu ou chronique : Hydrocéphaiies cAn>- J 

niques d début aigu. 



Durant la période du développement les processus infec- 
tieux quels qu'ils soient, septicémîijues ou loxémiques, ont 
une tendance à atteindre de préférence les tissus ou les 
organes en voie d'évolution. En d'autres termes, l'activité 
de développement et de fonctionnement crée pour les 
tissus et les organes une prédisposition aux localisatioQB 
inrectieuses. 

J'ai déjà îasisté sur l'activité de développement de la 
région ventriculaire durant la vie fœtale. Au niveau de 
cette région, les ganglions opio-striés président pendant 
une cerlaine période aux actes les plus élevés de la vje 
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cérébrale. Au moment de ta naissance, le développement 
des éléments nerveux des hémisphëics est loin d'être ache- 
vé, ce n'est qu'ultérieurement par l'organisation tiistolo- 
gique et le fonctionnement parallèle de ces éléments que 
l'activité corticale se substitue en importance aux activités 
cérébrales inférieures. A la prédominance physiologique 
des régions venlriculaires correspond une active circula- 
tion des parois épendymaires et des méninges venlriculai- 
res, notamment des plexus cboi'oïdea. 

L'activité circulatoire et fonctionnelle des régions ven- 
triculaires les prédispose, on doit le prévoir, durant les 
derniers mois de la vie intra-utérine et dans les premiers 
temps qui suivent la naissance, à devenir le siège de pro- 
cessus morbides dans le cours des étais infectieux et toxi- 
infectieux. Ces processus morbides, troubles circulatoires 
ou. lésions variées, ont souvent comme conséquence des 
épanchements hydrocéphatiques. 

Les infections ventriculaires peuvent survenir â diverses 
périodes. 



L — Elles peuvent se produire, elles se produisent 
assez souvent, croyons-nous, durant la vie intra-utérine. 
Les infectiojis inCra-ulérines du produit de la conception 
pendant la grossesse ne sont plus discutées ; et l'on sait 
qu'elles peuvent Être dues au passage des agents infectieux 
à travers le placenta sain ou altéré. Dans bien des cas, 
l'évolution de ces agents infectieux dans l'organisme ma- 
ternel reste inaperçue ; elle s'accomplit presque entière- 
ment ou exclusivement dans l'organisme fœtal, et dans 
celui-ci elle peut plus ou moins localiser ses effets. 
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Les régions ventriculaires peuvent ôtre le siège de 
livité inreclicuse et c<'llc-ci s'y traduire par des lésions 
variées, qui peuvent aboutir à l'hydrocéphalie. Ces hy- 
drocéphalies pathologiques, acquisesgénc^raleoicnt pendant 
la vie fœtale, diffèrent essenliellemcnt par leur pathogénie, 
comme je l'ai déjà fait remarquer, do l'hydrocéphuliB 1 
tératologique de la période embryonnaire, I 



II. — Au moment de la naissance et dans les premiers 
jours de la vie, l'enfant est exposé aux infections obsiéiri- 
eales Ju fait d'interventions opératoires ou d'une infeclion'J 
maternelle primitive. Ces infections à manifestations va-l 
riées ont une grande tendance à la purulence. Elles peu- 
vent avoir quelquefois comme conséquence la production 
d'épanchemenls purulents inira-crâniens, véritables pyo- 
eéphalies. Il en était ainsi dans le fait suivant que j'ail 
observé. 



Obsbryat 



N III.- 



Injection obstétricale. UijdrocéphiiUe purulente. 



On apporte ilana le service un enfanL né à la Maternité le (•'juin 
1696. L'accouchement a été arliliciel pour cause de pelviviciation. 
Le forceps a élé appliqué au détroit supérieur. La première prise 
défectueuse à cause de la hauteur de la tète, n"a pas tenu : le for- 
ceps a dérapé. Une seconde prise a amené l'enfanL. I 

A son entrée dans le service, cet enfant tr^s cachectique présente" 
un écoulement purulent des deux yeux, De plus, à la partie posté- 
rieure du cou et des deux cCLés, correspondant aux poJDls d'applica- 
tion des extrémités du forceps, existe une tuméfaction notable : à 
droite elle est mollasse, pilteuse ; ix gauche, il s'agit d une tumeur _ 
liquide, nettement fluctuante, du volume d'une tris grosse r 

Le 2 juillet la tumeur droite s'est confondue avec celle du cAti J 
gauche ; elle est tendue et rouge. Une incision donne issue ^ 3U 4J 



m 

I 
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:to centimètres cubes d'un pus crémeux el épais. Patiaemcnt anti- 
septique. 

Deux jours après, le 4 juillet, ia plaie est complètement cicalriaéo. 

Le 8 juillet l'enfant a eu <leux crises convulsives. Le cr&ne paraît 
avoir augmenté notablement de volume, Les sutures sont très larges, 
de â centimètres & '2 cenlimèlrcs 1/3. Les mensuralions donnent: 

I Circonférence horizontale; 31^ mm. 
Diamètre anléro-postérieur maximum . . . 120 mm. 
— transverse maximum 118 mm. 
Indice cëphali que 96,66 

L'enfant tombe dans le coma. Il meurt le lU juillet h 11 heures 
du soir. 
! AcTOPsiE. — A l'ouverture de la boite crAnienne, après ablation 

de la calotte, la surface cérébrale paraît saine. Les hè m isph^ ressent 
augmentés de volume. L'incision des hémisphères conduit dans les 
i' ventricules fortement dislenilus et remplis de pus, dont on re- 
cueille environ 200 centimètres cubes. Les parois des ventricules 
I sont tapissées d'un exsudât membraneux, tomenteux, d'aspect tibri- 
no-purulent. 

Les lésions du cou sont guéries et l'on ne constate pas de conti- 
nuité entre elles et les lésions cérébrales. 

L'accumulation d'une grande quanUld de pua (200 ce.) 
dans les cavités ventriculaires, constitue le point saillant 
de celte observation. L'infeclioa veiitriculaire s'est faite 
j' vraisemblablement par les voies lymphatiques et l'espace 
' sous-amchnoïdien. Le Tait sur lequel je tiens surtout à in- 
1 sister ici, c'est la localisation de l'épancliement purulent 
) dans les cavités ventriciilaires, sans participation des mé- 
ninges extra-venlriculaires à cette pyocéphalie interne. 
Cette constatation vient à l'appui de cette loi pathologique, 
qu'à la naissance les riîgions ventriculaires du cerveau pré- 
1 sentent une prédisposition spéciale aux divers processus 
' morbides. 

Un traumatisme obstétrical portant sur la tûte peut-il 
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déterminer une liydrocéphatie simple ? Haushalter et 
Thiry (1) onl observé un enfant qui à la suite d'une appli- 
cation de forceps présenta pendant un mois, au niveau du 
point d'application des branches du forceps, une vaste bosse 
sanguine sur l'œil droit. A cette époque l'hydrocéphalie 
commença à devenir apparente. En l'absence d'autopsie 
on ne peut avoir d'opinion ferme sur l'origine et la nature 
de cette hydrocéphalie. 



m. — La prf'dominaiice de la pathologie ventricuîaire 
sur la pathologie corticale persiste encore dans les pn 
miers temps gui suivent la naissance ; elle se manifeste, 
comme je vais le démontrer, sous la forme d'hydrocépha- 
lies aiguës. Ultérieurement, l'activité circulatoire de l'é-. 
corce cérébrale, en rapport avec le développement organl 
que et fonctionnel des régions supérieures de l'encéphale, 
créera dans ces dernières régions un terrain plus propice 
il l'évolution des lésions d'ordre infectieux; progressive- 
ment les processus méningitiques se substitueront comme 
fréquence aux processus ventriculaires. Aussi n'observons- 
nousd'hydrocéphalies aiguisa quedansles premières années- 
et surtout les premiers mois de la vie. 



LES HYDROCÉPHALIES AIGUËS 



I 



L'hydrocéphalie aiguë a autrefois joué un grand rôle en 
pédiatrie. Sous ce nom d'hydrocéphalie aiguë cependant 
des affections très diverses ont été décrites, et sur ce sujet 



;éphalîe. Revue de médecine. 
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on trouve encore beaucoup de confusion, même chez des 
auteurs relalîveraent récents. Il importe avant tout de bien 
déRnir ce qu'il convient d'enleudre parcelle dénomination ; 
de^ nombreuses afTeclions auxquelles elle a étéappliqui5e, 
je m'attacherai donc tout d'abord h extraire le syndrome 
clinique auquel elledoit être réservée. 

Barthcz et Sanné écrivent encore en i 884 dans la 3* édî- 
lion du Traité de.i maladies des enfants : « Le mal de Bri^hl 
aigu ou chronique est une des causes les plus efficaces de 
l'hydrocéphalie aiguë. « Monod (1 ), dans l'encéphalopaUiie 
albuminurique chez les enfants, a constaté il est vrai pres- 
que constamment (9 fois sur 10) la présence de sérosité 
dans les ventricules et dans les espaces sous-arachnoïdiens, 
n mais dans la plupart des cas, dit-il, l'hydrocéphalie est 
modérée; une fois seulement il y avait accumulation con- 
sidérable de liquide u. Il est bien reconnu aujourd'hui que 
dans ces faits l'épanchemenl ventriculaire n'est qu'un élé- 
ment au milieu de l'ensemble des lésions, et l'on sait bien 
que si son râle n'est pas absolument négligeable, il est du 
moins très secondaire dans la pathogénie dos encéphalo- 
pathics urémiques, où l'élément toxique a une importance 
autrement grande que l'élément mécanique. Non seule- 
ment les épancbements ventriculaircs, mais aussi les œdè- 
mes de la pie-mère et du cerveau, dues au mai de Bright, 
à la scarlatine, à l'anasarque essentielle aiguë de l'enfance, 
l'apoplexie séreuse des vieillards etc. .. sont encore compris 
parSanné (2) dans la description de l'hydrocéphalie aiguë. 



(1) MoitoD, Lencipkalopathie atbaininurique el les i-aracléres qu'elle 
prétenle rn particulier chez Venfant. Thèse du Paris, (SfiS, 
(3) S*NSi, Diction, encijciop. de» Se. mé'l.. art. Hydrocéphalie aiguS, 
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Ces lésions doivenl en Olie, à mon avis, complèlemenl dis- 
traites. 

Pendant longtemps la ménin^ile tuberculeuse a élé 
décrite sous le nom d'hydroc(?phalie aigutl. En 1768, 
Robert Whytt, dans son mémoire qui fait date, « Obser- 
vations on Ihe dropsy of tlie brain », rapportait tous les 
symptômes de la maladie à l'épanchemcnt ventricnlaire ; 
les auteurs qui suivirent adoptèrent cette opinion, d'où le 
nom d'hydrocéphalie aiguS appliqué à lu maladie. En 1827, 
Guersant vit les granulations et substitua le nom de mé* 
ningite granuleuse à celui d'hydrocéphalie aiguS. Depuis, 
nombre do travaux ont définitivement établi la nature de 
la méningite tuberculeuse où l'épanchement ventricul 
a été h juste titre considéré comme un élément très secoD^j 
dairc. Je rechercherai plus loin si l'abondance de l'épan- 
chement justifie pour quelques cas la description d'uni 
forme hydrocéplialique de la méningite tuberculeuse, 

Restreinte ajuste titre dans su comprébension, ladénoij 
minalioQ d'hydrocéphalie aîgut^ s'applique aujourd'hui k,î 
un groupe de faits mieux délimité. La nature de cette af* 
fectionn'en a pas moins été encore dilTéremmcnt comprit 
par les auteurs, suivant les préoccupations doctrinales di 
leur époque. 

Au temps où la nosographie plaçait l'hydrocëphalit 
dans la classe des hydropisies, Blache et Guersant (IJ' 
écrivaient : a Nous pensons que le total des hydrocéphalies! 
aigufis sans lésions organiques est extri^mement minime, 
et que les hydrocéphalies essentielles aiguës du cerveau 



i 



(1) Blacue et Gi'E 



, Art. Hydrocéphalie. 
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BOnl encore plus rares peut-être que les hydiopisîes essen- 
tielles des autres cavités séreuses. Nous admettons néan- 
moins t'hydro(;éphalie comme maladie essentielle mais 

Lcommc une maladie très rare ». 

H K vcc l'école anatomo-pathologiquc la i]ueslion se précisa 
el l'hydrocéphalie vcotriculaire aigm" fut considérée 
comme une inllammation des parois et des méninges ven- 
Iriculaires. De nos jours, BagJnsky (1) désigne n sous la 
dénomination d'hydrocéphalie aiguë l inflammation aiguë 
non tuberculeuse des plexus choroïdes avec exsudation de 
liquide dans les ventricules ». Pour tluguenin (2), la 
leptoméningile avec épanchement vcntriculaire n'est pas 
rare dans l'enfance et présente deux formes: une forme 
byperémique avec épanchement clair et pauvre en albu- 
mine, et une forme inflammatoire avec épanchement 
trouble plus ou moins riche eu cellules et chargé en albu- 
mine. Ces formes correspondent bien aux formes anato- 
miques de l'hydrocéphalie aigui'L 

Actuellement la notion étiologiquc doit dominer la pa- 
thogénie et l'hydrocéphalie aiguC doit ôtre, à mon avis, 
considérée comme une conséquence de processus infec- 
tieux ou toxi-infectieux, localisant leurs effets dans les 
ventricules cérébraux. La nature de ces processus n'est 
pas la môme dans tous les cas ; mais on en trouvera tou- 
jours ou presque toujours la cause dans quelque mal adie 
infectieuse. 



(I) BtûDisKT, Train dei maladies des enfants. TroduetioD rronçaise d s 

GimOKOt ROMNE. 

(3) llroL'E'rrx. InlliiminntlondncerTesu et dose* enveloppes. Ziemttta't 
Handb. 
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Parmi les maladies infecliouses, il en est une qui joue 
UQ grand rôle dans la palhologie infantile, c'est la syphilis 
héréditaire. L'h»5riîdo-syphiIis peut déterminer certaines 
lésions des parois ventriculaires et secondairement un 
épanchement venlriculaire assez rapide pour mériter vrai- 
ment le nom d'hydrocéphalie aiguë syphilitique. La spé- 
cificité bien nelto et les caractères de cette forme d'hy- 
drocéphalie me la font décrire à part. Je vais étudier ici 
les causes plus banales de l'hydrocéphalie aiguë 



1.88 cansea de I hydrocéphRlIe niguC. 



I. — Il est des causes pré(iis|)osantes de l'hydrocéphali 
aiguë qu'il importe tout d'abord de signaler. 

En premier lieu, l'âge des sujets. Les considératioi 
anatomo-physiologiques sur lesquelles je me suis déjà 
étendu rendent suffisamment compte de ce fait que t hydro- 
céphalie aiffuë est une maladif du premier âge, des premiers 
mois de la vie. 

11 faut vraisemblablement aussi considérer comme 
fiuence prédisposante les antécédents héréditaires. Tel en- 
fant, à l'hérédité nerveuse chargée, courra plus que tout 
autre les risques d'une détermination cérébrale au cour» 
d'un processus infectieux. 



I 



?rs 

M 



II. — L'hydrocéphalie aigui' reconnaît comme causes 
déterminantes les divers processus infectieux dit l'orga- 
nisme, qu'il s'agisse d'une infection générale, plus souvent 
peut-être d'une toxi-infection. 

Il n'est qu'à se rappeler la très grande fréquence des 
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infectiojis gastro-intestinales chez le nourrisson pour pré- 
voir le rôle qu'elles doivent jouer ici, Baginsky admet que 
l'hydrocéphalie aigui.' peut survenir comme complication 
du gi'oupc très étendu des élals dyspeptiques. Marfan (1) 
a très justement insisté sur les hydrocéphalies consécutives 
h lu gastro-entérite des nourrissons, et il relate deux ob- 
servations des plus probantes de cette affection chez deux 
enfants élevés au biberon. Chez l'un d'eux (fillette de 
7 mois), au cours d'une gastro-entérite très grave (13 à 20 
sellea par jour), surviennent des convulsions et des phé- 
nomènes nerveux tels, que le médecin prononce le mot de 
méningite ; fi leur suite se dcHeloppe un léger degré d'hy- 
drocéphalie. Dans la seconde observation {enfant de 
10 mois), peu de jours après le début d'une diarrhée verte 
très fétide, surviennent des convulsions, de la rigidité des 
membres, puis l'augmentation du volume de la tôte. 
J'ai observé moi-mCmc un fait des plus probants que 
je relate ci-dessous dans tous ses détails {obs. V). Chez 
un enfant de 3 mois, à la suite d'une infection gastro- 
intestinale fébrile, avec vomissements et diarrhée verte 
fétide, les fontanelles se tendent et présentent des batte- 
ments, puis surviennent des convulsions répétées et l'on 
constate bientôt le développement hydrocéphalique de la 
tôte. 

L'influence déterminante des infections gastro-intesti- 
nales sur le développement de l'hydrocéphalie a pu èlie 
méconnufe dans certains faits. C'est ainsi que dans une 
observation de Itilliet, que je résume plus bas, l'auteur 
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n'insiste nuUemcnl sur les rRlalions qui ont pu exister ~ 
entre ces deux ordres de manifestations morbides; et néan- 
moins il est nettement signalé que les accidents nerveux 
sont survenus au cours de troubles digestifs, caractérises ■ 
par H des évacuations irrégulières, claires, fétides, verdft^ 
très u. 

Si les infections gastro-iuteslînales dominent la pathot 
logie du nourrisson, il faut cependant tenir compte dei 
autres maladies infectieuses auxquelles il est exposé. 

Baginsky considère l'hydrocépliaMe aigui- comme poU'j 
vant survenir au cours de divers processus morbides, 
chroniques ou aigus, tels que la bronchile, ta coqueluche. 

Schilling, dans une observation que je donnerai au cha- 
pitre du traitement, incrimine Tintluenza. 

Daushalter et Thiry (1) dans un cas d'hydroctiphalis J 
aiguë chez un enfant de 16 mois, coustatèrent dans t'exsib 
dat la présence du pneumocoque. 

Dans un fait personne! {oba. IV), l'hydrocéphalie so dSi 
veloppa rapidement chez un enfant de 2 mois 1/2 à i 
suite d'une éruption généralisée, donlla nature resta indâ-f 
terminée, et de convulsions répétées. 

L'hydrocéphalie apparaît donc dans la majorité des cas-l 
comme une affection secondaire survenant dans le cours 
d'infections diverses. Dans quelques cas la porte d'entrée 
de l'infection peut échapper, et l'hydrocéphalie aigut; évo- 
lue alors sous l'appareuce d'une maladie primitive. 

ni. — L'hydroci^phalie aiguë ou subaiguE; peut être II 



il TliliiY, Elude sur rhydi'OCÉpliolic, loc. cil. 
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conséquence d'infecUons primitivemeot localisées à l'ex- 
trémité céphalique. Uéceuimenl Deruhard de Beck(l}a 
relaté un fait d'hydrocéphalie aiguë au cours d'une otite 
moyenne chronique, chez un enfant de 14 ans ; les acci- 
dents cérébraux relevaient de l'épanchemenl ventriculaire 
en l'absence de toute autre complication, thrombose des 
sinus ou abcès cérébral ; le suctès du traitement par la 
ponction ventriculaire donna une confirmation de la cause 
des accidents. Dans un auln; l'ail du mCme auteur, chez 
un enfant de 1 ans, une hydrocéphalie aiguë vint compli- 
quer un abcès du cerveau consécutif lui-même à une frac- 
ture du frontal. 

Ces hydroci'phalics aiguës chirurgicalex d'origine infec- 
tieuse locale ne sont plus l'apanage de la première enfance. 
Leur connaissance est d'un grand intérêt, car elles four- 
t des indications bien spéciales au chirurgien. 



Pathogénie et léBlont* anatomlquca. 

L'hydrocéphalie oigut' ne constitue pas une entité mor- 
I bide définie ; elle n'est qu'un aboutissant de processus ven- 
li Iriculaires variés dont il importe d'étudier la valeurpatbo- 
I génique dans la détermination (Je cette aiïcction. 
I Les caractères des lésions constatées à l'autopsie diffë- 
. rcnt suivant la nature du processus morbide. 

I. — Dans un assez grand nombre de cas il existe dans 
les ventricules un liquide clair et limpide. A l'œil nu on 

(1) BEHMunn i)F. Dir.K, La pnnrlion du ventricule latâral. Uilllteilungen 
QUI dem l'irenzgebieUa der Mediiiii uitil Chirurgie. Erst. Band. 
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ncconstale pas de lésions munifesles, et, bien que manque ■ 
dans la plupart de ces cas le contrôle de l'examen histolo- 
gique, il n'existe pas vraisemblablement de lésions réelle- 
ment inflammatoires. 

C'est aux faits de cet ordre qu'ont été données les dénom 
nations de lepto-méningite séreuse, de méningite séreuse 
aigut= (Quincke), 

Quant à l'origine de l'exsudation, c'est très probable- 
ment du cûlé des plexus choroïdes qu'il faut la chercher. 
Si ces plexus sont à l'état normal les organes sécréteurs 
du liquide vcntriculaire, l'épanchement liydrocéphaliquc 
paratt ici le résultat d'une hypersécrétion morbide. Peut- 
être dans la preuaière période de i'affeclion trouverait-on 
du cdté des plexus les traces d'un processus congeslif, 
correspondant à la Icploméningitc hyperémique de Hugne- 
nin. Ultérieurement les altérations constatées à l'examen 
histologique viennent démontrer qu'ils ont été réellement 
le siège de l'exsudation séreuse. C'est du moins ce que j'ai 
pu vérifier dans le cas qui fait l'objet de mon observation V 
(v. plus bas, p. 180), où la mort survint 4 mois après le début 
de rhydrocéphalie. Les ventricules très dilatés contenaient 
700 grammes environ d'un liquide clair et citrin; leurs 
parois ne présentaient pas à l'œil nu de lésions apparentes. 
Par contre, les plexus choroïdes qui adhéraient aux parois, 
formaient une masse dense, jaunâtre, au milieu de laquelle 
on ne pouvait plus distinguer ni vaisseaux, ni granula- 
tions. M.. le D' Léger (1), chef des travaux pratiques h la 
Faculté des Sciences de Marseille, a bien voulu faire pour 

^i mes meilleors 
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moi l'étuiie de ces plexus choroïdes, comparalivement 
avec les plexus choioïdos normaux d'un enfant du même 
âge. Je transcris ici presque intégralement le résumé de 
son dtude : 

pLKius cuoroIdes d'cih iiïiiiiocépuale (Léger]. — « En examinant 
comparative mont les coupes ti i s to logiques provenant les unes d'un 
plexus clioroiile d'un enfant hydrocépliale, les autres d'un plexus 
choroïde normal d'un enfant do mâme âge, nous avons remarqué 
les différentes suivantes. 

1« Sur une vue d'ensemble et À un faible grossissement (oc. 2, 
obj. 3, I.eilî), les coupes du ple.ius choroïde de l'hydrocéphale 
montrent manifestement que la zone de tissu conjonclir,située 
sous la couche épilli<iliale repliée et formant en quelque sorte deu.t 
lames épiihéliales, est considérablement plus épaisse que dans le 
plexus normal, mais elle a néanmoins conservé son aspect clair 
dénotant qu'il n'y a point dans cette zone formation d'éléments nou- 
veaux d'ordre scléreux. 

2' Les coupes examinées à un fort grossissement (oc 
montrent les différences suivantes. 

a) Ëpitliiliiim. -— Pas de difTérence notable entre 
épitbéliales du plexus normal el relies du plexus hydro 
ce n'est que ces dernières présentent un aspect légèrement granu- 
leux ; mais elles ne sont modifiées ni dans leur forme générale, ni 
dans celle de leur noyau qui reste sphérique et facilement colo- 
rable. 

b) Zone cojijouctive . — Elle est, ainsi qu'il a été dit plus haut, 
considérablement plus développée dans le plexus hydrocéphale que 
dans le plexus normal, mais les éléments constitutifs du tissu con- 
jonctif y restent dans les mêmes proportions. C'est une hypertrophie 
pure et simple mais avec distension des mailles du tissu, dans le- 
quel il semblerait avoir existé une exsudation. En outre on constate 
dans les mailles de ce tissu une certaine quantité d'éléments migra- 
teurs dont on voit les noyaux disséminés ça et là {«, »', lig. IX). 

c) Vaisienux. — Dans les artères et les artérioles du plexus hy- 
drocéphale nous n'avons pas constaté de lésions endarléritiques. 
Mais il y a lieu de noter un épaississBment considérable de la zone 



obj. 7) 



î cellules 

océphalc, 
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conjonctive consliluanl l'adventice ; pelle épaisseur pour les arlërea 
de diamëlre éf^al, est trois fois plus forte dans le plexus hydrocé- 
phale que dans le plexus normal. La tunique moyeDoe ou muscu- 




•:\>»#^ 



PlHius hydrocéphale. 
FlOlBE IX. 

a, coupe de l'aiiËro. en, endartëre. Im, tunique mojrenu 

e, couctie épitliéliale. H, limilaate interne. gb, globules blancs, 

te, zone conjonctive. n,n, noyaux et cellules gb', 

e,c', capllIaireB. migratrices. 
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laire y esL également plus épaisse, noD par adjonction de nouvelles 
cellules musculaires, mais par la priïsence île travées conjonctives 
régulières, dissociant les éléments contractiles tout en amenant 
l'hypertrophie générale de la zone. 

Dans les veines nous n'avons pas remarqué de différence sensible 
d'un cas h, l'autre. L'adventice est loulefois plus dùveinppée chez 
l'hydrocéphale, mais ce caractère ne parait pas de grande impor- 
tance. » 

Ces altérations des plexus choro'ùies présentent au point 
de vue de l'interprélation puthogi^^nique le plus grand in- 
térêt. Déjà leur aspect macroscopique en l'absence d'autres 
lésions ventriculaires, les désignait comme l'origine pro- 
bable de l'épanchement liydrocéphalique. L'examen his- 
tologique a fixé en quelque sorte la nature du processus 
morbide, en démontrant d'une part l'absence de lésions 
d'ordre inflammatoire, d'autre partl'existenced'unœd^me 
el d'une hypertrophie simple du tissu conjonctif de ces 
organes, conséquence de l'exsudation morbide dont ils 
étaient le siège. La marche subaigui; et la durée de celte 
hydrocéphalie onl permis la formation deces lésions secon- 
daires, témoiDs à la fois de l'origine et de la nature du pro- 
cessus morbide, qui ne saurait mieux ôtrc désigné que 
comme méningite séreuse venlriciilairr. 

La genèse de l'hypersécrétion des plexus choroïdes dans 
les cas analogues reste forcément obscure. En l'absence de 
phénomènes inSammaloires, il ne semble pas qu'on doive 
l'attribuer à une action directe des agents infectieux, et 
l'on est porté à incriminer plutôt les toxines circulant chez 
le malade, qu'elles agissent sur les plexus choroïdes direc- 
tement, ou indirectement par lin ter média ire des vaso- 
moteurs (méningite séreuse angio-neurolique Je Quincke). 



II. 



- Dans d'autres faits 



par contre, t'hydroc^phalial 
dqucnce d'imc infection vcn-l 



aiguë parait bien Ctre la 
triculairc directe. 

Dans ces cas, le liquide contenu dans les ventricules est 
lacfeacenl, quelquefois avec flocons membraneux, ou nl^Ine 
plus ou moins purulent. Il existe des lésions inflammatoi- 
res bien neltes dans les cavités veatriculairos : les plexus 
choroïdes présentent une congestion intense ; leui's vais- 
seanx sont troubles et couverts d'un enduit purulent miace.! 
La pie-mère de la base participe quelquefoisà l'inflamma- 
tion ; elle est alors trouble et marbrée de pelils amas puru- 
lents (Baginsky). Il s'agit ici de méningite fibrino-pwuletUe 
à localisation ou du moins à prédominance venlriculairc. 

L'épendyme esl généralement intact. Mais dans quel- 
ques cas les parois ventriculaires peuvent participera l'ia- 
flamraalion. Dans le fait de Haushalter et Thiry (ménia- 
gifcà pneumocoques, 120 cc.de liquide veniriculaire louche 
et floconneux) l'épendyme opaque était recouvert de pla- 
cards de flocons purulents ; les plexus choroïdes très déve- 
loppés étaient enrobés d'une ganguo épaisse, cousliluée 
par du tissu conjonctif embryonnaire à nombreuses cel- 
lules rondes et riche en néo- vaisseaux h parois minces ; de 
plus, au niveau des couches optiques, la surface épendy- 
maire était tapissée d'une couche épaisse de cellules ron- 
des, et la paroi des petits vaisseaux était le siège d'une in- 
flltration énorme de cellules rondes rétrécissant et môme 
oblitérant en certains points leur lumière, H esl probable 
qu'en cas de survie, ces lésions d'encéphalite peuvent être 
le point de départ de certaines scléroses cérébrales qui, 
ainsi que je l'établirai plus loin, s'accompagnent d'hydro" 
céphalie. 
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III. — Marfan a relate récemment une observation qui 
démontre que l'hydrocéphalie aiguë ou iJu moins h début 
aigu, peut Ctre sous la dépendance Ae p/il^f/itps infectieuses 
ou septicémiqucs des gros sinus du crâne. Dans ces cas, 
l'épancbementhydrocéphalique relève de l'oblitération des 
sinus de la dure- mère et de la gûne circulatoire du système 
veineux de Galien qui en résulte. 

Si intéressante que soit cette pathogénie de l'hydrocé- 
phalie consécutive aux états infectieux, je la crois néan- 
moins assez exceptionnelle ; mais elle mérite d'fitre men- 
tionnée. 

Dans ce fait do Marfan (I), un enfant nourri au sein jusqu'à deux 
mois et jusque-là bien portanl, fut à cet âge mis au biberon, et l'on 
vît survenir une diarrhée verte IrÈs fétide qui persista longtemps; 
comme l'enfant était devenu vorace ou donnait jusqu'à 2 liires de 
lait non siérilisé par jour. C'est peu do jours après lo début de la 
diarrhée que sont survenues des convulsions, de la rigidité des 
membres et que l'on a remarqué l'augmentation de la léle, qui de- 
puis est toujours allée en progressant. 

A 9on entrée, l'enfant âgé de 10 mois présente une létc énorme 
dont la circonrérenee et de !i5 renlimèlres. Diamètre anléro-posté- 
riour maximum ; 16 f/2. Diamt'tre transverse maximum : 17. L'en- 
fant est aveugle. De plus il eiiste de la microphlalmle de l'oeil droit. 
Les membres ne sont pas paralysés maisse trouvent en état de rigi- 
dité spasmodiquu. La mort survient par broncho-pueumonie à 
14 mois. 

AcTOPsiE. — Les ventricules latéraux sont extrêmement dilatés, 
le ventricule moyen l'est beaucoup moins, les cavités venlriculaires 
renferment 1200 grammes de liquide limpide. Les plexus choroïdes 
sont ratatinés. L'aqueduc de Sylvius est oblitéré. Le nerf optique 
droit est atteint d'une atrophie notable. 



(I) MAnrA^i, Pblâbite tlbro-adbf sive des sîn 
terminé de l'hydrocéphalie et consécutive & ui 
dei mal. de l'enfance, août 1896. 



B de la dure-mère ayant dê- 
s gastro-enlérlle. Rm). m»m. 



Le pressoir d'Hdrophilc, le sinus latcrnl droit elle sinus cavet 
du câtê droit sonl atleinls de lésions de phlébite fibro adhésive, qui 
aboulisseat k l'oblitéralion complète ou incomplète. 

Il est probable, comme l'admet Marfan, qu'il s'agltdans 
ce fait d'une phlébite septicémique dont il faut chercher 
Porigine dans la gasiro- entérite qui a préciîdiS l'apparition 
des accidents nerveux ; l'enfant ayant survécu plus de 
10 mois, la thrombose des sinus se transforma en phlé- 
bite adhésive ; l'hydrocéphalio intra-ventriculaire fut lu 
conséquence de l'oblitération des sinus veineux, et la mi-J 
crophtalmie concomitante put Ctre rapportée à l'oblilératioaJ 
du sinus caverneux. 



SymptAm 



i de l'Iiydpoc^pbalie nlgaP. 



L'hydrocéphalie aiguC est une alTeclion relativement 
rare. La raison s'en conçoit aisément. Résultat contingent 
d'une CDcépbalopathie ventriculairc, l'épancbcment hydro- 
céphalique exige pour se produire et surtout pour attein- 
dre un certain développemcQtdcs conditions assez rarement 
réalisées. Si ratleinto cérébrale est intense, l'évolutioi 
morbide sera rapide et la mort de l'enTant surviendra avaat: 
que répunchement ail eu le temps de se développer. Il 
faut pour que l'hydrocéphalie puisse se produire que l'en- 
céphalopathie présente un caractère subaigu ou que du 
moins son évolution soit compatible avec une certaine 
survie. 

Quant aux caractères symplomaliques proprement dits, 
on comprend qu'ils puissent varier sensiblement d'un cas 
à l'autre en raison de la diversité du processus originel ; 
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n'est pas pos>iib1e cependant de tracer un tableau clinique 
correspondant à chacune des formes palhogéniques de 
l'atTection. 

Baginsky décrit à la muhidie une période prorlromigue 
pendant laquelle oo observerait des changements insensi- 
bles dans l'état général : « Les enfants, écrit-il, deviennent 
moroses, dorment mal d'un sommeil agile, grincent des 
dents. Bientàt surviennent et dominent des troubles diges- 
tifs, des vomissements et une constipation assez opiniâtre. 
En même temps les enfants maigrissent considérablement. 
Le pouls est ralenti ou devient irrégulier. La respiration 
présente également des irrégularités, elle est ordinairement 
accélérée. La température est un peu élevée; dans d'autres 
cas elle est presque normale pendant tout le temps de la 
maladie. » 

L'existence d'une telle période prodromique,avec les ca- 
ractères que lui reconnaît Baginsky, doit rendre souve- 
rainement épineux le diagnostic de l'Iiydrocéplialie aiguë 
avec la méningite tuberculeuse. Nous ne croyons pas 
qu'elle soit la règle, dans la majorité des cas du moins, Très 
généralement l'hydrocéphalie aiguë survient au cours 
d'états morbides infectieux divers, notamment d'affections 
gastro-intestinales, qui peuventévoluersousdes modalités 
différentes, pyrétiques ou apyréliques. .\u cours de ces 
atTections, l'apparition de quelques-uns des symptômes 
sus-mentionnés peut seulement éveiller la crainte d'une 
encéphalopatbie de nature encore indéterminée. 

Le début proprement dit de l'alTection est caractérisé par 
des accidents cérébraux plus accusés : mâchonnement, 
spasmes glottiques, strabisme, nystagmus, inégalité pupil- 
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laire, agilalion alleinanlavocla stupeur, tromblcment de; 
membres, rigidilé de la nuque et des membres. Préci^dée 
ou non de ces symptômes nerveux, éclate habituellement 
une attaque de convuliions toniques et cloniques, ordinai- 
rement généralisées, souvenld'une violence extri^me. Cette I 
atliique, vrai ictus cérébiu!, dénote en quelque sorte lui 
localisation définitive du processus toxi-infeclieuxsur l'en- 
céphale. Mais jusqu'à cette attaque, et celle-ci comprise^] 
si l'ensemble des symptômes démontrent l'existence d'unel 
cncéphalopalhie, il n'en précise pas la nature cl ne Idmoi* 
gne pas spécialement d'une localisation ventiiculalre. (Jue 1 
parleur intensité les accidents cérébraux eniratncnl ra? I 
pidement la mort, le ternie seul d'encéphalopathie toxi- 
infectieuse pourra être prononcé. Dans les cas moins va»M 
pides, la localisation venlriculaire se maniTeFtc par desl 
caractères qui objectivent plus nettement la production j 
de l'épanchement hydrocéphalique. 

On peut voir se former sous les yeux une dilatation ' 
générale des veines sous-cutanées do la tfte, circulation 
supplémentaire, témoignant de l'augmentation de la pres- 
sion intra-crànienne. Le développement de ce réseau vei- 
neux sous-culané présente une grande importance surtout J 
chez les enfants à crâne déjà feimé. Chez les tout jeunes 1 
enfants il se produit en outre des modi/icalions du aité du I 
crïîrtp plus caractéristiques encore, qu'il împorlede rechcr^ 1 
cher. Assez rapidement la grande fontanelle se bombe et 1 
à son niveau on peut percevoir nettement les pulsations 1 
cérébrales, £llc devient de plus en plus tendue, et à un 
certain degré de tension les pulsations cérébrales disparais- 1 
sent généralement. Puis l'on constate l'augmentation pro-vJ 
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lu les. 



grcssivc (lu volume do la tête, l'élargissement d 
l'écartcment des os. 

Les symptùmes gi?ni5raux ne paraissent pas uniformes 
dans tous les cas. La fièvre existe ou peut manquer. Ces 
différences tiennent à la nature de la maladie primitive au 
cours de laquelle survient l'hydrocéplialie aigui-. 

Les symptômes nerveux sont toujours très marqués. Les 
convulsions peuvent se répéter et la situation peut Cire 
alors très rapidement grave. Les contractures ne manquent 
généralement pas; elles peuvent être généralisées ou loca- 
lisées à un ou plusieurs membres, permanentes ou inter- 
mittentes. La raideur de la nuque est habituelle. Mais les 
symptômes les plus caractéristiques sont surtout les phé- 
nomènes de dépression dus à la compression du cerveau ; 
ils ont été ainsi décrits par Riache et Guersant : « En 
mettant de càtécequi appartient aux maladies du cerveau, 
dont l'hydrocéphalie aigui.' n'est qu'un elîet secondaire, on 
trouve surtout pour caractères essentiels de l'épancbe- 
menl, je ne dirai pas les plus sfirs, mais du moins les plus 
probables, un état comateux plus ou moins profond, une 
dilatation constante de la pupille, une insensibilité com- 
plète de la rétine, une certaine lîxilé des yeux, qui restent 
souvent entrouverts comme dans une sorte d'extase, u 



Marche et Terminaisons. 

{" La mort est la terminaison habituelle de la maladie. 
Elle survient soit dans les convulsions, soit dans le coma. 
2* La guérison n'est cependant pas impossible. Dans le 
fait suivant l'auteur l'attribue à l'intervention chirurgi- 
cale. 
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Schilling (I) rapporte le fait suivant: Un enl'nni né le ï!3 novem- ] 
bre 1894, nourri d'abord au biberon, le fui hienl6l avec des féculen ta;. 
celle alimenlalion dûlerniina du inéli'orisme. Le IV janvier, con- 
vulsions sans lièvre-, on décide de prendre une nourrice. Le 15 jan-1 
viei', convulsions cloniques el Ioniques de longue durée, intenses, ' 
de tout le corps, apparaissant toutes les demi-heures. Ces convul- | 
aions continuèrent tes jours suivants. Pas do rigidité cervicale. 1 
Grande fontanelle tendue. CirL'onférence de la télé : ^7,5, diamètre J 
anléro-poslérieur T 17, grand diamètre Iransverse : H. Le 18, l'e 
fanl est dans le coma et ne prend aucune nourriture. D'après la? I 
tension de la grande fonlanelie, on décide la ponction des venlrï— I 
cules latéraux, l'onction blanche du ventricule gaucho. Mais la ponc- J 
lion du ventricule droitdonna 2 à 3 cenlinièLres cubes d'un liquida J 
légëremenl sanguinolent, dans lequel nageaient quelques rares et 1 
petits flocons de substance cérébrale. L'enfant fut comme trans- 
formé après l'opéralion et prit immédiatement le sein de la nour- J 
rice. Les convulsions apparurent faibles le 19 janvier et disparurent 
complêlemenl le 22. Depuis, son état est satisfaisant. A la An d 
mars, les parents remarquèrent du strabisme. 

S" D'aprÈs Baginsky, dans les cas de survie, le retour! 
adintegrum est trtts exceptionnel; « ordinairement uno-l 
certaine quanlilé d'exsudal hydroc^piialique persiste. EtJ 
après lii guérison on observe de ralTaiblissetncnt de l'in-J 
telligcnce, quelquefois mCrac des troubles des sens comme ' 
la vue ou l'ouïe ; le langage reste incomplet. Très souvent 
on voit se répéter des attaques épilcpliformes. Les enfants 
restent idiots, peu capables de culture ultérieure ; ils d 
viennent quelquefois sourds-muets, si l'ouïe est profondé- 
ment atteinte. » 

Ces caractères sont à rapprocher de ceux que j'ai d 
dans riiydrocéphalie des dégénérés. Ils sont ici la cons^ 

(I) SciiiLLiKn, La ponction de l'hydroci'pliaUc. Milncheiit 
chens., 7 janv, 1S96 (obs. 111 du mémoire). 
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quencc d'une JiSgéQérescence acquise ou accideDtelle. sous 
rinÛtiCDce des causes morbides qui ont agi sur le cei'veau 
dans les premiers mois de la vie. 

4° Enfin dans certains L'iis les symptômes de l'hydrocé- 
phalie aiguti sont suivis d'une évolution subaigui'ou chro- 
nique progressive. Cex hydruci'phalies chroniques à début 
aigu méritent qu'on s'y arrête. 

Rilliet et Barlhez (() les avaient déjà signalées : » Chez 
les très jeunes enfants, dans les premiers mois de la vie, 
rhydroci^phalie aiguë peut servir de point de départ à l'hy- 
drocéphalie chronique. Dans ces cas, le début est moins 
violent; il se caractérise par des mouvements convulsifs 
partiels des bras et des yeux, par de la fixité du regard, 
par des cris aigus, par de la raideur des extrémités, par du 
mâchonnement, par des altérations de coloration et de 
pâleur de la face, par des bâillements, par des soupirs, et 
par des vomissements sans constipation. Ces symptômes 
persistent pendant quelques jours, puis la plupart du 
temps se dissipent, mais la convalescence reste incomplète, 
et l'on ne tarde pas à s'apercevoir que la tête a augmenté 
de volume. L'hydrocéphalie chronique est alors déclaiée. » 
A la suite de cette description, ces auteurs publient un 
fait unique à leur connaissance d'hydrocéphalie chronique 
succédant à une hydrocéphalie aigu!!. 

Dans celte obaervalion recueillie par Rilliet [S) ils'agil d'un enrant, 
qui jusque-là bien portant eut à 4 mois 1/2 un iléran(;emenl de santé 
caractérisé par do l'alialttîment, un peu de tendance à la somnolence, 
de la p&leur, de l'agitation la nuit, de la toux, des «évacuations irré- 
gulières claires, félidés, verdtltres. 



(1) Traité des maladies d 

(2) Loc. cil. 



1, 3' édition, 1884. 
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Qiiinic jours après (56 seplembre) ses parents furent alarmés par' 
des plaintes inaccoutumées et des mouvements scmi-convulslfs des 
liras et des yeux. Regard fi-xe, extrémités intérieures étendues, ral- 
des ; cris aigus, fréquentes alternatives de rougeur et de pAleur, 
mâchonnements, bâillements el soupirs ; quelques vomissemtitit*. 
Assoupissement alternant avec la surexcitation. 

A partir du 0' jour ces symptômes cérébraux aigus disparaisses) 
mais la convalescence est incomplète et bienlût on s'aper^,-oit que la 
tête grossit de jour en jour : l'hydrocéphalie est bientôt confirmée. 

l)n tente successivement des traîlenienls par l'ioduro de potas- 
sium, la compression et la ponction, mais l'enfant succombe le 
23 février apri's 5 mois de maladie. 

Autopsie. — Le cerveau fluctuent renferme dans les ventricules 
énormément dilatés t kilogramme de sérosité limpide : la substance 
des hémisphères n'a que 6 millimètres d'épaisseur. I.a membrane 
ventriculaire est parfaitement saine, lisse, polie, transparente. Nulle 
part il n'existe de tubercules, ni de granulations. Les sinus ne sont 
pas obstrués. 

Le liquide cxirait par la ponction ne contenaitque des traces d'al- 
bumine, très peu de pliosphales alcalins et beaucoup de chlorure da,j 
potassium et de sodium, J 

« 11 nous semble évidenl, conclucul Rlllict et Bartbei^ 
que cel enfant a succombé à imu hydrocéphalie consécu- 
tive à une hydrocéphalie aiguë essentielle. Il est possible 
que l'enfant ait apporté en naissant lu prédisposition à 
l'hydrocéphalie mais aucun symptôme ne l'a décelée jus- 
qu'à l'époque où est survenue la maladie cérébrale aiguë. 
Quant il la filiation entre l'état aigu el la période chroni'-^ 
que, elle a été de toule évidence, et sous ce rapport encora,J 
le fait est tout à fait exceptionnel. Plusieurs auteurs assii*l 
rent n'en avoir jamais observé d'exemple. » 

En 18C1, Biunel(l), après avoir rappelé ce fait de Rît 

(l) Bblmet, De l'tiydrocéphalie ventriculaire l'iinmique, acquise et i 
pathique. Annala méd.paych., I8S1. 
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lict, a rapporté une observalion analogue : Uoe enfant, bien 
portante jusqu'à l'âge de 4 mois, fut prise de convulsions à 
la suite desquelles la tète commença à grossir. L'évolution 
ultérieure de l'hydrocéphalie fut essentiellement chroni- 
que puisque l'enfant ne mourut qu'à l'âge de H ans. L'au- 
topsie ne démontra ni vices de conformation, ni tumeur; 
rien aux veines de Galien.Les plexus choroïdes étaient rou- 
ges, assez petits. 

Depuis, plusieurs faits analogues ont été publiés. Moss- 
1er (l)a observé une fillette née de parents sains qui à 
l'âge de 6 mois présenta des signes de méningite aigufi, 
puis de la parésie des quatre membres et enfin l'hydro- 
céphalie. Je relaterai au chapitre du traitement une autre 
observation de Schilling, dans laquelle une enfant fut prise 
à 4 mois 1/2 de convulsions et de fièvre, suivies rapide- 
ment du développement hydrocéphalîque de la tête. Les 
faits de Marfan rentrent dans la même catégorie. J'ai 
observé moi-mSme deux enfants chez lesquels l'hydro- 
céphalie se développa, à la suite de symptômes cérébraux 
aigus survenus chez l'un à 2 mois 1/2, chez l'autre à 
4 mois, et eut ultérieurement une évolution chronique ou 
subaiguë (4 mois). 

Voici ces observations in extenso. 



Obïebvàtios (V. 
Cet enfant, Georges D. 
l*" septembre 1894. 
La mère est bien porUnle, 



■ Hydrocéphalie à début aigu (3). 
âgé de 6 mois, entre dans mon si 



:ele 



(1) UouUR, Soe. mid. de Gtvifmald, 
(. r, p. 96. 

13} Un rôsuiné de celte observalion a été Joané au Congrès 
rdeaux, 1895. — Léon d"Astbqs, Note 
mes patbogtniques et le traitement chirurgical de l'bydrocÉpbalie, 




elle est très émotive. Elle a eu une 
laSS. Archiv. de Mid., 18B8, 
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11 



118 CHAPITRE VIII 

grossesse normale qui n'a élé troublée par aucuD incident. E 

connaît pas d'antécédenis syphilitiques à son m&ri. Mais celui-ci a 

des habitudes alcooliques ; depuis deux ans il s'est largement adonné 

aux boissons : absinllie, picoa, etc. Les frères et sccurs du père et da ^^^ 

la mère ne présentaient rien de particulier. ^^^H 

Cet enfant est ie 3< delà famille; les deux premiers, venus I^^^H 
terme, sont bien portants. I.'alné a 4 ans, le second 3 ans. ^^^^| 

Lui-même est né à terme le 24 février IS94. L'accouchement a ébv^^^| 
normal. A la naissance il ne présentait rien de particulier. Ll se d63pH 
veloppait normalement, il commençait à sourire. ^ 

Le 13 mai, l'enfant alors à^é de 2 mois l/i fui agité dans la soi- 
rée, poussa des cris toute la nuit el présenta dès le lendemain malin 
sur tout le corps une éruption dont la nature reste indécise et qui 
disparut le soir encore. L'enfant tenait la léle en opisthotonos. Une 
quinzaine de jours après, l'enfant conimenc;a à tourner les yeux. Puis 
se montrèrent des convulsions dans le bras et la jambe gauches seu- 
lement; la face était tirée des deuxcOlés alternativemenl. Les con- 
vulsions ae reproduisirent presque sans interruption jour et nuit 
pendant un mois. Les médecins disaient que c'était une méningite, ^^^ 
Vers le tT juillet environ les convulsions cessèrent. ^^^H 

Mais deux ou trois jours après le début de la maladie et l'apparitioi^^^H 
de l'éruption, avant même les convulsions, la mère s'apercevait qufl^^^l 
la fontanelle antérieure était saillante et que la tèle grossissait. Le 
développement hydrocépbalique du crAna se produisit dés lors pro- 
gressivement. 

Loi" seplembrej'examine l'enfant. Le développement intellectuel 
s'est arrêté, l'enfant ne sourit plus ; cependant il reconnaît la voix 
de sa mère, la vision est abolie, les yeu.t sont en strabisme conver- 
gent. L'étal général est satisfaisant, l'enfant tète hien. Pas destig-^J 
mates syphilitiques. ^^^| 

Le développement de la tète est assez particulier. Les hosses froa*^^^! 
taies font saillie en avant. Le vertex est saillant et arrondi, la fon- 
tanelle antérieure considérablement élargie étant repoussêe par le 
liquide. Mais l'élargissement transvei-sal est peu marqué au niveau 
des temporaux, tandis que les deux bos^ses pariétales sont très écar-,^ 
técs. Les mensurations donnent les chiffres suivants : 

Grande circonférence orcipito-frontale . . !i< cent. 
Diamètre occipito-frontal 18,'j " 

— bi-pariëtal 1* n 

— bi-temporal 13 n 
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lin traitement anti-syphilitique est iDsliLué : l'riclions d'onguenl 
napolitain etiodure de potassium. 

I,c 16 octobre malgré ce traitement prolongé, l'hydrocéphalie a 
considérable m eut progressé et les niensuralions nous le fontconsta- 
1er: 

Grande circonférence occipito-frontale . . Bi cent. 

Diamètre occipilo- frontal 18 » 

— bï-pariélal 15,5 " 

Le mode de début de la maladie et la saillie extrême de la fonta- 
nelle me firent admettre la possibilité d'une hydrocéphalie e:iterne 
consécutive à une hémorrhagie méningée etje me décidai a faire in- 
tervenir chirurgicalcment. 

L'opération fut pratiquée le t" octobre par mon collègue le D'Pod- 
rul. L'enfant esl endormi au chloroforme. Le cuirchevelu est incisé 
ai) niveau de la partie latérale droite de la fonlanelio supérieure 
dans l'étendue de plusieurs centimètres. La fontanelle et les ménin- 
ges incisés, on tombe sur la>ubslancecérêbruleetnousrcconnBissons 
qu'il s'agit d'une hydrocéphalie venlriculaire. Le ventricule est ponc- 
tionné avec un trocart ; sa paroi ne mesure pas plus de i/2 centi- 
mètre d'épaisseur. (In relire 17S grammes environ d'un liquide 
transparent, limpide comme de leau de roche; l'analyse en a été 
donnée au chapitre II. La cavité venlriculaire est drainée avec des 
crins de Florence. Puis on applique un pansement compressîf avec 
bande élastique. L'enfant a bien supporté l'opération. Il y a une 
amélioration légère du caté des yeux dont les axes se rapprochent 
de la normale. 

Le soir cependant la température monte à 39"S. Le 18 au matin, 
le thermomètre est à :i9<. L'enfant a peu dormi, poussant des cris 
continuels. Il y a un léger tremblement du membre supérieur gau- 
che. L'amélioration du cOté des yeux n'a pas persisté. Le 19, grande 
agitation, l'enfant a les extrémités refroidies. Il meurt te 20 avec 
une température centrale de 40°. 

AtTopsic. — La plaie opératoire est en parfait état et ne présente 
ni gonflement ni suintement. 

A l'extraction de la calotte crânienne les méninges sont entraî- 
nées. Le cerveau est alTaissé, Une grande quantité de liquide s'é- 
chappe par la plaie ; il est aussi limpide que celui retiré par la 
ponction. Mais les méninges sont congestionnées. Nousouvi-ons les 
ventricules par une incision horizontale. L'épaisseur de la substance 
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cérébrale csL partout très faible, 1 centimètre au niveau des cir- 
convolutions, 1 /2 centimètre au niveau des sillons. Les ventricules 
sont considérablement dilatés jusque dans les prolongements fron- 
taux et occipitaux ; les prolongements sphénoldaux sont beaucoup 
moins développés. Les deux ventricules latérau?: communiquent 
largement entre eux, le aeptum lucidum étant détruit k sa partie 
antérieure ; quelques tractus nerveux restent, seuls vestiges de 
cette cloison. Le trigone, refoulé û la partie postérieure, est singu- 
lièrement atrophié. 

Les couches optiques, les corps striés sont dêtormés. plus allongés 
qu'à l'état normal ; leur situation est aussi plus excentrique. Dans 
son ensemble le ganglion oplo-strié gauclie est plus atrophié que le 
droit; il apparoit comme une simple bandelette. L'épendyme ven- 
triculaire ne présente àl'œil nu rien d'anormal ; pas d'épaissîssement- 
pas de granulations. L'état des plexus choroïdes n'a malheureuse- 
ment pas été noté. Rien du cOté du cervelet ni du i' ventricule. 

Obsbhvatjon V. — Hydrocéphalie à début aigu ^^^M 

au COUTS d'une iiastro-ctitërite. Lésions des plexus choroïdes. ^^^H 

Cette enfant, Rose C..., est née â terme le tS janvier 1896. L'ae>^^^| 
couchement fut normal après une bonne grossesse. ^^^H 

AntécéilcfiU héréditaires. — Les parents de l'enfant, espagnols d'o-:^^^^ 
rigine, paraissent l'un et l'autre jouir d'une bonne santé. Le p^rs^^^^H 
Agé de 38 ans, dit n'avoir jamais été malade. 11 n'a jamais eu l^^^^l 
syphilis ; il boit comme beaucoup d'ouvriers, mais n'a pas d'haln-^^^H 
ludes alcooliques excessives. Son père vit encore et se porte bien. Sa 
mère, morte en couches après lui avoir donné le jour, n'avait jamais 
été souffrante. La rnère de l'enfant ne nous a signala sur elle aucun 
antécédent pathologique. Dans aucune des deux familles il n'y 
de maladies nerveuses. Il y a eu avant notre petite malade 
autres enfants, tous trois forts et bien portants ; peut-être ont-ils 11 
léte un peu plus forte que normalement (1) ; ils ont tous été nourr 
par leur mère, qui allaite en ce moment le petit malade. 

(1) Nous avons mesuré la t6te de 2 de ces enrants. 

3 n^^ 1 niiel 

Grande circonférence horiiontale ai5 mm. WO ni 

Domi-circonférence transverae supérieure . . 310 > 295 

B emî- rirvo literie no e sagittale supÉrieurn ... 320 . 30S 

Diamètre ■ nié m -postérieur maximuai .... 118 » 170 > 

Diamètre transverse maximum H3 > 13i ■ i 

Taille. . 00 cent. BS cent. 
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lasqu'au mois d'avril la petite Rose n'a jamais été indisposée. 
Elle ne prenait aucun autre aliment que le lait de la mère. Elle 
était développée normalement tant au point de vue intellectuel 
qu'au point de vue physique : elle commençait en effet à sourire 
et a BUÎvreles objets qui l'entouraient. 

Vers le 10 avril, l'entant est prise de vomissements et d'une diar- 
rhée verte fétide. La mère ajoute qu'à la diarrhée <■ est mêlé comme 
du sang pourri ». Ces symptômes s'accompagnent de (ièvre. Déplus 
l'entant toussote et se plaint constamment. En même temps la fon- 
tanelle antérieure présentait des hnttements manifestes ; mais il n'y 
avait pas encore d'augmentation de volume du crâne. 

Le 14 mai, l'enfant, qui est restée souffreteuse et se plaint facile- 
ment, est prise tout k coup de convulsions violentes ; elles avaient 
été précédées de battements plus marqués de la fontanelle. Le tronc 
était en opislhutonos : la léle, nous dit la mère, était prés de lou- 
cher les pieds ; les membres étaient conlorsionnés. 

Dans la huitaine qui suit, les convulsions se reproduisent & plu- 
sieurs reprises, jusqu'à S fois en 24 heures. Dans la suite les crises 
convulaives se reproduisent Ji des intervalles plus éloignés, mais 
l'enfant conserve une raideur généralisée persistante. 

Tous ces renseignements fournis par la mère, nous sont confir- 
més par notre collègue le D' Larlail, qui soigne l'enfant depuis sa 
naissance. II insiste particulièrement sur ce fait que le début dei 
accidents a été marqué par une gastrn-entérite intense et fébrile ; il 
ajoute qu'à deux ou trois reprises, l'enfant est tombée dans un état 
comateux qui fit craindre qu'elle succombât à brève échéance. La 
famille vit dans des conditions hygiéniques déplorables. 

Depuis les accidents convulsifs la tête s'est développée rapidement 
et l'hydrocéphalie est devenue considérable. 

Le 28 août à l'entrée de l'enfant, nous constatons le développe- 
ment e^cagéré de la tête, qui dans son ensemble a pris la forme d'une 
pyramide à base supérieure. Le front est saillant el très élevé ; le 
développement transversal très marquii. Fontanelles et sutures 
sont très élargies. Les mensurations de ta tète donnent les résultats 



Grande circonférence horizontale 500 millim. 

Demi-circonférence transverse supérieure . 333 — 

Oemi-circonrérence sagittale supérieure . . 340 — 

Diamètre antéro-poslérieur maximum ... 175 ~ 

Diamètre (ransverse maximum 145 — 

Indice cépbalique 85 
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La peau du cnlnc rouge, comme amincie, présente (|uclqueï rares 
cheveux. Les veines sous-cutunées du crâne sonl génêralL-menl 1res 
saillanles, en particuliec les temporales et tes occipitales. Les veines 
du cou sont également gorgées de sang. La face est Iréa amaigrie, 
les yeux sont refoulés en bas et la paupière inférieure recouvre Ift | 
moitié inférieure de la cornée. L'enfant a par moments du strabisme { 
convergent, le regard eat vogue, la rétine ne parait pas impressionnée J 
par la lumière, la cornée est sensible. 

I.e corps de l'enfanl est très amaigri el ne présente pas un dëv( 
loppemcnlon rapport avec l'âge du sujet, Le tronc en opisthotor 
forme un arc de cercle, en sorte que dans le décubilus dorsal, l'en* 4 
fanl repose seulement sur la lèie el le sacrum ; le thorax el i'abdo--( 
men sonl comme projetés en avant. Les bras sont portés en arriéra, 1 
les coudes attenant au corps, le» avant-bras en demi-Qexion sur les I 
bras. Le') membres inférieurs sont en extension forcée ; maislacon-^ 
t Facture des membres n'est pas constante el se laisse facilement' | 
vaincre. 

Le.s fondions digestives s'accomplissent normalement. L'enfanl 
prend facilement le biberon, elle est même vorace. Dana l'intervol 
des tétées, elle fait fréquemment des mouvements de succion, 
pousse de temps en lemps de petits cris plaintifs. 

Le M août, on constate que le cr&ue est devenu asymétrique ; 
s'est formé à gauche, au-dessous de la bosse pariétale, au niveau é 
la fontanelle asiérique, une saillie arrondie, tnolle, lluctuanle. I 
jours suivants une saillie analogue mais moins prononcée appanilfl 
du cAté droit. 11 n'existe pas de souffle céphalique. 

Le 7 septembre, les mensurations dénotent une nugmenlation 
la capacité crânienne : 

Grande circonférence horizontale SIO millim. 

Demi-circonférence transvurse supérieure 340 — 
Demi-circonférence sagittale supérieure . 350 — 
Diamètre an léro -posté rieur maximum . . 174 — 

Diamètre [ransverse maximum ijiO — 

Indice céphalique 86 

Une ponction lombaire est pratiquée : elle ne donne issue qu'& 1 
h 8 cenlimélres cubes d'un liquide clair el cilrin. Elle ne modifie enf 
rien l'état de l'enfant. 

Le8. — L'enfant a de la diarrhée. Dans la nuit quelques convi 
aionsqui se reproduisent dans les journées du 9 el du 10. Ladia 
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continue. Le H. les selles sont 1res abondanle» cl Iri's liquides. En 
même temps locr&ne diminue de volume, les fonlanellu.s ^t'alTaissent, 
les os chevauchent les uns sur les autres. L'enfant s'afTaiblit, se re- 
froidît en étal romaleux et succombe à tl heures du soir, 4 mois 
après le début des premiers accidents convulsira. 

Autopsie. — Nous pialiquon.s en premier lieu l'ouverlure du ca- 
nal rachidien à la région lombaire, pour apprécier tes rapports du 
liquide sous-arachnoïdien avec le liquide hydrocéphalique. L'incision 
des méninges rachidieunes ne donne issue qu'à quelques goullcs de 
liquide, malgré la position verlîcale donnée au sujet et la compres- 
sion du crâne. Celte expérience rend compte de l'ineflicacilé de la 
ponction lombaire pratiquée pendant la vie : la suite de l'autopsie 
démontra la non-communtcalion des cavités ventriculaires avec l'es- 
pace sous-arachnoldien. 

Ouverture de la boite crânienne. La fontanelle antérieure est con- 
sidérablement élargie ; les os du crâne sont très amincis. Les sinus, 
sinuslongitudinal supérieur, sinus latérau.i, sinus longitudinal infé- 
rieur, examinés dans lecoursde rautupsie,ne présentent aucune olili- 
tération et ne contiennent pas de caillots. Le sinus droit ne présente 
également ni thrombose, ni oblitération; la veine de Galion sy 
ouvre pKr un large orilïce. 

Les hémisphères saillants et fluctuants sont ponctionnés, On retire 
700 centimètres cubes d'un liquide clair et citrin, dont l'analyse a 
élé donnée au chapitre 11. Les ventricules latéraux sont considérable- 
ment dilatés dans tous leurs prolongements. La substance blanche 
des hémisphères esl 1res atrophiée ; elle jirésente à peine une épais- 
seur de l/'2 centimètre. L'épendyme apparaît normal ; cependant 
au niveau du noyau caudé, la paroi ventriculaire présente des vei- 
nules dilatées et un petit semis granuleux qui donne à ce point un 
aspect chagriné. Les plexus choroïdes des ventricules latéraux for- 
pnenl une masse compacte où l'on ne peut plus distinguer ni vais- 
seaux sanguins, ni granulations: ils sont infiltrés, pales, de couleur 
jaunâtre. Ramassés en cordes, ils présentent un épaississe ment 
noueux au carrefour des cornes occipitale et aphénoïdale (glomus). 
Us sont adhérents â la paroi ventriculaire. Les résultats de leur exa- 
men microscopique ont été donnés plus haut (page (<iS). 

Le 3° ventricule ne présente pas de dilatation. En soulevant le 
cervelet, et l'arachnoïde incisée, nous constatons qu'il ne s'Écoule 
aucun liquide et le trou de Magendie ne paraît pas exister. Le 4* ven- 
tricule est normal. 
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Ces hydrocéphalies à début aigu ne sauraient être sé- 
parées des hydrocéphalies franchement aiguës à évolution 
rapide. Elles relèvent des mêmes causes, elles reconnais- 
sent les mêmes conditions de développement avec une 
moindre acuité du processus morbide. Leur début en rap- 
port avec la nature infectieuse de Taiïection primitive est 
généralement moins aigu ; la tension et les battements des 
fontanelles peuvent précéder de quelques jours les acci- 
dents convulsifs ; mais ceux-ci viennent bientôt confirmer 
l'atteinte profonde du cerveau. La marche ultérieure de 
ces hydrocéphalies varie ; elle peut être subaiguë, évo- 
luer en quelques mois, ou devenir franchement chronique 
et permettre une survie de plusieurs années. 

Ces hydrocéphalies constituent en quelque sorte une for- 
me de transition entre les hydrocéphalies aiguës propre- 
ment dites et les hydrocéphalies chroniques d'emblée, qui 
vont faire le sujet des chapitres suivants : 



CHAPITRE IX 
RACHITIBUE ET HYDROCÉPHALIE 



Rapports du rachftisme et de l'hydroréphalio. tlxislet-ii une hydro- 
céphalie rachitique? Voleur de l'éiianchemeiiL ventriculaire dans 
le rachitisme cêphalique. 



Les hydrocéphalies chroniques qui se développent pos- 
térieurement à la naissance reconnaissent comme Ica hy- 
drocéphalies aigLK.'s lies modes pathogéniques variés. Les 
unes semblent relever d'une simple exagération morbide 
de sécrétion du liquide ventriculaire, les autres sont sous 
la dépendance de lésions manifestes des parois ventricu- 
laires ou de tumeurs intra-crflniennes. 

Dans le premier groupe on a fait entrer l'hydrocéphalie 
du rachitisme dont je vais discuter la réalité, et ces formes 
d'épanchements ventriculaires dénommés par Quiacke : 
méningite séreuse. 

Les rapports du rachitisme et de l'hydrocéphalie ont été 
diversement interprétés. Il existe incontestablement une 
coïncidence fréquente des signes de rachitisme chez les 
enfants atteints d'hydrocéphalie, Bourneville aurait cons- 
taté dans près de la moitié des cas d'hydrocéphalie qu'il a 
observés des déformations rachitiques du thorax ou de la 
colonne vertébrale. Mais la grande fréquence du rachi- 
tisme dans l'enfance fait qu'on ne peut de cette coïncidence 



seule tirer aucune conclusion relative à riniluence éliolo- | 
gique de cette maladie gur l'Iiydrocéphalic. 

Certains auleurs lanienlcompl^lemcnt. Pour Wesl « les | 
altéralions lachitiqucs exisLantcs chez les liydroci^phales I 
sont relativement légères et ne précèdent pas, mais sui- 
vent le développement de ia cavité crânienne. Non seule- I 
ment riiydrocéphalic existe dans une grande quantité de 1 
cas exempte de tout signe de luchitis, mais encore les spiS-v 
cimeQs de rachitis ne sont pas liabitiiellement accompa^^éu 
d'hydrocéphalie » (1). 

Par contre Baginsky (2) admet que l'iiydroccphalie peut 1 
être une conséquence du rachitisme. A la réunion des na- 
turalistes allemands à Lubeck (1893), Pott cite commfl"J 
cause d'hydrocéphalie le rachitisme à côté de la tubercu- 
lose et de la syphilis, et StefTen (3) interprète ainsi qu'iîj 
suit son influence pathogéniquc : « L'augmentation de la J 
quantité d'eau dans l'ensemble de l'organisme, les phdno-' 
mènes de transsudalion favorisés par l'altération du sang, 
la grande flexibilité des os résultat des troubles nutritifs, 
l'augmentation de l'énergie du cœur sont autant de causes 
qui peuvent produire aisément l'augmentation du liquide 
cérébro-spinal au-dessus de la normale et la dilatation des 
os du crâne. » En France Gomhy (4) admet cette opinion 
BOUS une forme atténuée : « La tûte de la plupart des ra- 
chitiques, écrit-il, paraît augmentée do volume, les bosses 
frontales et pariétales sont plus saillantes, la fontanelle 
antérieure est largement ouverte, il semble que la 



(1} WiBT, Lefom tuf Ut maladies de» enfants. 

(!) BAumsKT, Ti-oitélles maladiet des enfanla. Trud. Glisos et Ruhmb. 
(3) Stkffe», Gei-hardfa Handbuch der Kinderkranklieilen. M V, 1. IS80, 
(1) CoNH, Le rachitisme. Bibliot. Cb&rcot-Debove. 
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Gncé{)liatique suit plus volumineuse qu'àTelat physioloj^i- 
que, comme s'il existait un certaia degré d'hydrocdphalie. 
Pour moi cette hydrocéphalie relative n'est pas douteuse 
dans les cas où la fontanelle antérieure est bombée, ani- 
mée de battements énergiques avec soufQe syslolique dans 
l'auscultation directe. » 

On a invoqué en témoignage d'une hydrocéphalie d'ori- 
gine racbitique certains caractères du crâne rachltiquc. 
Depuis longtemps V apparente grosseur du crâne chez les 
rachitiques avait frappé les observateurs. Dès i 6ol , Glisson 
l'avait notée, et l'hypertrophie du crâne rachitique a été 
admise par presque tous les auteurs modernes : Giraldés. 
Bouvier sont catégoriques k cet égard. Steiner (1) cepen- 
dant fait déjà une restriction à ce sujet: « Tantôt, dit-il, 
le volume est absolument grand, tantAt il parait simple- 
ment plus gros, comparé à la diminution de la taille et de 
la face. » Beylard (2), plus tard, dans son importante thèse, 
« n'a pas trouvé chez les enfants rachitiques que le crâne 
fût relativement plus volumineux que chez les autres en- 
fants de même âge ». De même Le Courtois (3) constate 
que l'augmentation du crâne n'est pas commune chez les 
rachitiques. Les monsuralions doivent fournir la meilleure 
solution à la question : or les recherches de Regnault (1) 
lui ont fait constater que chez les rachitiques. lu circonfé- 
rence horizontale de la ti^te n'est pas supérieure & celle des 
enfants non rachitiques. Si le crâne semble beaucoup plus 



(1) SraisEH, Compendium rf^j malailiei Ues en) 
(S) BiTLxnn, Du Itachilia, île la fragililé des o. 
de P&iis, mi. 

(3) Le CotBTOlS. Bulletin iraniki-opalasi 
(il BiONACLT, De» alléralians crtlnienn. 
Puis, IBSS. 
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grand chez les racliiliques, dit enfin Marfao (4), c'est 
d'abord par contraste avec le reste du cor[is riont le déve- 
loppement s'arrête, et avec la face qui semble rapetissée 
par le rachitisme ; c'est aussi en raison de lu projection du 
frontal en avant (front large, bombé, presque carré, front 
olympien) et aussi en raison de l'élargissement du crâne 
la t^te brachycéphale a la forme carrée. 

J'admets que dans la grande majorité des ras le volum 
du crâne des rachitlques n'est pas supérieure la normale* J 
Dès lors, d'une manière générale, l'argument tiré des dï^ 
mensions de la Ifite tombe devant le lésullat de l'obser^ 
vation précise, et l'augmentation légère du liquide cérébrt 
spinal, qu'on a pu constater dans quelques-uns decescBBj 
nesul'iïtpasà constituer une forme clinique d'hydrocépha-l 
lie. Mais exceptionnellenienl la lète des racliiliques peal 
présenter un volume bien supérieur à la normale, et c'eat^ 
pour ces cas que se pose réellement la question d'une hy*"] 
drocéphalie racbitique. 

L'augmentation du volume de la tète cbez quelques mar J 
lades relève de cette affection rare, dont on doit la connais- 
sauce à Laennec, l'Iiypertrophie du cerveau, en relation 
elle-même avec le rachitisme. L'existence habituelle de 
quelques troubles cérébraux dans cette aEl'eclion fait vo- 
lontiers penser à une hydrocéphalie chronique ; souvent 
l'autopsie seule a démontré l'erreur. Mais dans quel- 
ques faits il me parait très probable qu'une augmentation 
notable de liquide cérébro-spinal a dû contribuer pour sa 
part au développement de la boite crânienne. Dans l'ob- 

(1) Mai>fA!i, tO Traité de médecine et de thérapeutique, tSS7. ArL Baclib 
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servalion suivante, reialîvc à im entant rachitique (1) au 
plus baul point, il me paraît difricilc de ne pas admettre 
qu'il ait existé, au moins à une certaine période, un cer- 
tain degré d'épanchement intm-crânien. 



0BBEnv«TI0!4 Vl. — RachitiKI 



véphaliqui 



cfocéplialic. 



Cet enfant, Ar..., né en août 1885, est igéaclueUcment de 11 ans 
et demi. 

AntécédcHU hdrildUaires. — Le père de l'enfanl est bien portant ; 
il ne s'est jamais adonné à l'alcoolisme. Son père et sa mère sont 
morts tous deux très âgés. Il a deux frères bien portants. 

La mère de l'enranl, de bonne sanlé, est QUe unique. Son père 
est mort à 40 ans, d'une dissolution de sang (t). Sa mère est morte 
a 30 ans. 

Du mariage sont nés: <°unc flUeflCluclIementàgëede 13 ans, bien 
portante ; 2° un gargon, notre malade, né en 1885 ; 3° une fille qui a 
3 ans. Pas de fausse cuuclie. 

Pendant la grossesse rien àsîgnaler. 

Anti:ci:dei\ts personnels. — L'iinfanl est né à terme, un peu petit, 
mais bien en chair et bien conformé. La léte était normale. Il fut 
donné à une nourrice âgée de 4<) ans, qui l'allaita hors du la maison. 
A 2 mois, apparut la croûte de lait qui s'étendit sur toute la face, 
sans gagner la tête, et qui suintait beaucoup ; cet eczdmn dura envi- 
ron 6 mois. A :t mois l'enfant fut atteint d'une inflammation des 
bourses qui devinrent énormes et s'accompagna de forte fièvre. Le 
médecin pronom.n le mot d'orchitc et l'on parla même d'opération ; 
mais au bout de IS jours ces symptômes se dissipèrent. Us furent 
suivis de troubles digestifs, vomissements et diarrhée, qui pei-sistè- 
rent durant deux mois et ne s'amendèrent qu'après un changement 
de nourrice. 

C'est à la suite de ces états infectieux complexes et l'eczéma per- 
sistant encore que la tête commença ù grossir vers l'âge de 5 à 
6 mois. Ce développement se Ht progressivement sans crises convul- 



(<) C'est à mon collègue M. le prof. Laget que je dois d 
ner h fond cet enrant d'une famille de sa clientèle ; je l'i 
r^tre ment. 
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Bives h aucun momeni, cl la lêle augnienlaiL de volume fandfs quB 
le corps maigrissait ; le médecin parla d'hydrocéphaliu. A 12-15 mois 
la tète étail Irës grosse, l'cnrant ne pouvait la porter et le louaJt 
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FiotBE X. — Kachilisme ci'jilKilKjue. — Ar..., 1:: sus ( 

Cet enfant a la taille il'un enfant de sept ans. Cette petite taille qui con- 
traste avec le volume exagère de la tAtt; cal duc surtout au r&chitiiui« 
dei membres InfËrieurs. 
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toujours appuyée sur l'oreiller. En même temps il était toujours en 
état liévreux. 

On conduisit le petit malade h la campagne. Son étal général s'a- 
méliora, mais la tète resta grossu el propurlionnellement beaucoup 
plus grosse que maintenant, dît la mère, car depuis cette époque 
elle a peu augmenté de volume et sa disproportion avec le corps,qui 
s'est développé, est moins marquée que dans la première enrance. 
On ne peut avoir de renseignements nets sur le début précis des 
malformations rachitiqiics des membres que nous con->latons au- 
jourd'hui. I.a (Icnlilinn aélé Irrs relardL-e. La fonlanelle antérieure 




Cette figiirf met eu relier le dcveloppemcnl eieessif du segment antérieur 
de la léle, le segment postérieur étant à peu pris nonnal. 

ne serait ferraiie que depuis 2 ans. tlle aurait donc persisté jusqu'il 
l'âge de 9 ans. Le retard dans le développement intellectuel a été peu 
marqué. 

Etat actuel (février 1897). — On remarque d'emblée l'aspect géné- 
ral de l'enfant qui se présente avec une grosso léle, le buste long 
et les jambes très courtes. La taille de l'enfant, actuellement âgé de 
11 ans 1/2, est de 1 mètre 16, c'esl-ii-dire & peu près la taille d'un en- 
fant de 8 à Q ans. 



L 
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La aie appnrali volumineuse. Ce qui frappe le plus c'est le déve- 
loppement (le la partie antérieure du crâne très élargie, ainsi rjue le 
montrent les mensurations, et surplombant la faco par ses bosses 
frontales Lrës saillaates, tandis que le crâne occ i pi to- pari étal ne 
ralt pas développé outre mesure. En arrière du frontal on sent en- 
core la dépression correspondant à la fontanelle. 
Mensurations du crâne : 

Circonférence horizontale (par la ligne 

sus-orbilaire) 562 millim. 

Circonférence horizontale (au niveau des 

bosses frontales) H67 — 

Le plan auriculo-bregmatique divise la 
circonférence horizontale en deux par- 
lies sensiblement égales : 

pour le crâne antérieur 280 — 

pour le crdne postérieur 282 — 

Demi - circonférence transverse supé- 
rieure 362 — 

Demi-circonférence anléro-supérieure , . 3'70 — 
Diamètre aniéro-postérieur (de la glabelle 

au point occipital maximum) 181 — 

Diamètre anléro-poslérieur maximum, 

pris des bosses frontales 188 — 

Diamètre transverse maximum (au ni- 
veau du frontal), . ' 102 — 

Indice céphalîque 89,5 

La face est haute, la racine du nez enfoncée, bouche constamment | 
ouverte, lèvre supérieure en circonflexe: faciès adénuïdien. Palais 
en ogive très aiguë. La dentition est irrégulière. Au maxillaire 
périeur les deux incisives latérales sont atrophiées. La première 
grosse molaire droite moniro à peine ses cuspides hors de la gen- 
cive. Au maxillaire inférieur, les deux canines émergent à peine ; la 
petite molaire droite est tombée. Les oreilles ne présentent pn de 
malformations. L'enfant ronfle la nuit. II est dur d'oreille. Le voile 
du palais présente une convexité antérieure. L'examen digital fait 
constater nettement l'existence de tumeurs adénoïdes. 

Le tronc de l'enfant est relativement long. I.e thorax ne présente 
pas de caractère rachitique net. Il n'y a pas trace de chapelet costal. 
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Les cAtes în ré Heures sont altirùesun peu en dedans comme chez les 
adénoidiens. 

Les membres supérieurs onl des courbures et aouures rachitiqucs. 
Courbures de la clavicule exagérée. Gourliures 1res marquées des 
humérus el des avanUbras. Poignels fortemcnl noués. Les doigts 
sont très courts, sensiblement plus courts que le métacarpe ; ils ont 
leurs projjorlions rclalîïes normales. 

Les membres inférieurs sont racliiliques k un degré extrême. Eu- 
sellure lombaire 1res marquée avec ventre saillant et fesses proémi- 
nentes, mais pas de luxation congénitale de la hanche. La marche 
se fait bien. Les fémurs présentent une convexité antérieure exces- 
sive. Les tibias sont fortement incurvés immédiatement au-dessous 
des genoux avec convexité externe; aussi les jambes sont extrême- 
ment courtes. Les malléoles sont relativement peu augmentées de 
volume. 

Les facultés intellectuelles sont à peu prés normales. L'enfant a 
appris à lire ; il lisait très bien à li ans. U va bien pour le français. 
Le calcul est sa partie faible. La mémoire est mauvaise ; il apprend 
difflcilement et oublie facilement. En somme il suit sa classe, mais 
t'élude le fatigue si elle exige une attention un peu prolongée. L'en- 
fant est très musicien et retient les airs très facilement. 

Il a quelquefois des crises d'apparence syncopale. Tout d'un coup il 
a mal au cceur ; il devient ptlle, il est près de perdre connaissance ; 
cola se ilJBsIpe en trois ou quatre minutes. Ces temps-ci il présente 
des crises différentes ; il se sent pris de tourncments de tête, puis il 
se congestionne, la face, le blanc des yeux même deviennent i-ouges, 
l'enfant conserve quelque temps de grandes douleurs de télé. 

Quelle qu'ait élé la nature des lésions dans le premier 
dge chez cet enfant, il faut bien reconnaître qu'aujour- 
d'hui la forme générale du crâne malgriî son volume se 
rapproche beaucoup de celle du crâne rachitîque : c'est 
surtout le crâne antérieur qui est développé, le front sail- 
lant très élargi, vrai front olympien, alors que les yeux ne 
sont nullement abaissés ni saillants. Le crâne occjpito- 
pariétal est loin d'être également hypertrophié. An lieu du 
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développement globuleux h peu près égal dans tous les 
sens du crâne hydrocéphale, il existe donc surtout une 
hypertrophie partielle antérieure, qui témoigne du rôle 
du rachitisme dans l'augmentation du volume de la t£te. 
Les faits de celte nnlure demandent à être interprétés. 
Le rachitisme ne peut ûtre considéré simplement comme 
une maladie des os. Ue par sa pulhogénie il atteint la nu- 
trition générale, altérant surtout les tissus et les organes 
en voie de développement. Le système osseux, en raison 
de la longue durée de sa période de développement, est le 
plus constamment lésé. Mais si le rachitisme est précoce, 
comme dans le fait ci-dessus, il peut déterminer d» côté 
du cerveau des troubles dénutrition d'autant plus marqués 
que le développement de cet organe est encore moins avan- 
cé. La grosse tCte de certains rachitiques lient vruisembla- 
hlementà des lésions multiples ; épaississcment des parois 
du crâne, hypertrophie delà substance cérébrale, exsuda- 
tion anormale du liquide cérébro-spinal. Il parait y avoir 
dans ces faits un trouble général de nutrition de l'extrémité 
céphalique, dont tous les tissus contenant el contenu sont 
encore en voie de développement. Reconnaître quelle part 
revient à rhypertrophic du cerveau ou h l'hydrocéphalie 
dans l'augmentation de la lôle, est souvent impossible. La 
saillie de la fontanelle coïncidant avec la dilatation consi- 
dérable du crâne doit faire admettre que parfois l'épanche- 
ment hydrocéphalique est assez abondant. Mats même dans 
ces cas il ne constitue pas toute la lésion; il peut mc^me 
vraisemblablement se résorber à une certaine période ; il 
n'est en tout cas qu'un élément dans l'ensemble des trou- 
bles de la nutrition cérébrale. 
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En résumé ces faits n'évoluent pas comme formes cli- 
niques pures d^hydrocéphalie. En raison de la complexité 
des lésions, la dénommalxon de rachitisme céphalique leur 
convient bien mieux que celle d'hydrocéphalie rachitique ; 
du moins cette dernière expression ne doit être employée 
qu'avec cette réserve qu'elle indique simplement une cer- 
taine prédominance de l'épanchcmcnt dans l'ensemble des 
lésions, et non point qu'elle implique l'existence d'un épan- 
chement primitif qui tiendrait sous sa dépendance exclusive 
et Taugmentation de volume et les déformations du 
crâne. 



CHAPITRE X 



MÉNINGITE SÉREUSE 



Exposé et discussion des idées de Quincke. — Réalité de la ménin- 
gite séreuse aiguë comme origine de Thydrocéphalie. Le rôle de 
la méningite séreuse chronique est moins démontré. 



Dans les hydrocéphalies postérieures à la naissance, à 
côté des faits où, d'après les résultats nécropsiques, l'é- 
panchement vcntriculaire apparaît comme un phénomène 
secondaire à des lésions organiques manifestes, il en est 
d'autres pour lesquels en l'absence de lésions, l'interpréta- 
tion pathogéniquede Tépanchement resté entourée d'obscu- 
rité.Ce sont ces dernières formes que Quincke (1) considère 
comme hydrocéphalies primitives^ ou plutôt comme des 
méningites séreuses produisant t hydrocéphalie aussi bien 
chez les adultes que chez les enfants. D'après leur évolu- 
tion il groupe ces faits en plusieurs classes : I. Méningite 
séreuse à début aigu : 1** à marche aiguë; 2** à marche chro- 
nique. — IL Méningite séreuse chronique : 1" à marche 
chronique progressive ; 2** à exacerbations aiguës. 

Après avoir relaté un certain nombre d'observations, 
Quincke donne de la méningite séreuse une description 
clinique synthétique : 

(l) Quincke, Meningitis serosa. Sammlung klinisch, Vorlràge^ n» 67, 
1893. 
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I. — La méningite séreuse à début aigu peut s'établir 
aussi soudainement qu'une méningite purulente ; plus fré- 
quemment le début en est lent et traîne pendant plusieurs 
jours. Sa marche ressemble plutôt à celle de la méningite 
tuberculeuse. La fièvre manque complètement ou est peu 
élevée, dépassant rarement 39°. Les douleurs de tète, la 
rigidité de la nuque sont liabituelles. Les troubles de 
conscience se montrent dès les premiers jours de la mala- 
die ; dans les cas à issue fatale il existe un étal de somno- 
lence profonde, alternant avec l'agitation et le délire. 11 
n'est pas rare d'observer une liyperesthésic plus ou moins 
étendue. On constate souvent des parésies locales et pas- 
sagères, & la face, dans les muscles des yeux. Les convul- 
sions, plus rares que les paralysies, sont généralisées ou 
localisées. Les vomissements sontassez fréquents. Les pu- 
pilles réagissent lentement et sont souvent asymétriques. 
Un symptdme habituel, sinon constant, est la névrite op- 
tique par étranglement. Elle apparaît généralement au 
bout de quelques semaines ; elle peut guérir complètement 
ou aboutir à l'atrophie papillairc et ii l'amblyopie. La né- 
vrite optique pourrait être l'unique symptôme de la ménin* 
gite séreuse. 

Un caractère important de l'affection, c'est que l'inten- 
sité des symptômes (y compris la névrite optique) subit 
fréquemment de grandes oscillations d'un jour à l'autre 
avec prédominance de tel ou tel autre symptôme. La ma- 
ladie aboutit en un ou quelques mois à la guérison ou h la 
mort. Dans un certain nombre de cas, chez les enfants 
surtout, la mort peut survenir en quelques jours par com- 
pression cérébrale aiguë. 



II. — La méningite séreuse clironiqiie présente tantât 
une évolution progressive, lantùt des rémissions et des 
eicaccrba lions. 

La forme grave des cas de ce groupe a une évolution cli- 
nique très analogue h celle des tumeurs du cerveau, pré- 
sentant comme celle-ci des symptômes de compression cé- 
rébrale. Sa durée peut être courte, quelquefois par conire 
se prolonger durant des années. 

Dans sa forme légère, la méningite séreuse présente des 
symptômes trts vagues et inconstants: douleurs de tôte. 
sensations vertigineuses, anomalies de caractère, qui ne 
peuvent se dilTérencierdes troubles fonctionnels analogues 
des affections neurasthéniques ; mais il se produit souvent 
des exacerbations aiguj^'s. Bien plus, la généralité des cas 
aigus de méningite séreuse ne serait en réalité que des 
exacerbalious d'une hydrocéphalie chronique. 

La méningite séreuse est surtout une maladie du premier 
âge ; mais elle se produit aussi chez les enfants plus âgés 
et chez les adultes jusqu'à 30 ans. Plusjeune est l'individu, 
plus fréquente esl la forme aiguë ; à un âge plus avancé 
on observe plutôt la forme chronique avec exacerbations. 
Quincke reconnaît comme causes de méningite séreuse: 
les traumatismes de la tôte, les efforts intellectuels soute- 
nus, l'influence de l'alcoolisme aigu ou chronique, les 
affections fébriles aiguës comme la fièvre typhoïde, la 
pneumonie. 

La pathogénic de la méningite séreuse est très spéciale. 
D'une manière générale raugmentation pathologique du 
liquide cérébro-spinal peut relever de trois modes palho- 
géniqucs différents : 1° stase vasculaîre, 2" stase lympha- 
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tique, 3° processus inflammatoire. Dans cette dernière 
classe, c'esl-à-dire dans les épancliemcnls d'origine in- 
flammatoire, on doit d'après leur siègeet leur mode de 
production distinguer netlementles mdningttes corticales 
et les méningites ven tri cul aires. Dans les premières l'é- 
panchementest généralement trouble ou tout ù fait puru- 
lent et relève d'affections microbiennes ; ce sont elles que 
l'on désigne géni^ralemcnt parle terme de méningite. Par 
contre les exsudations inflammatoires séreuses se produi- 
sent de préférence dans les cavités vonlriculaires qui déjà 
à l'état normal sont le siège d'une active sécrétion ; ce sont 
elles qui constituent surtout la méningite séreuse qui, 
dans la généralité des cas. ne relève pas d'allections mi- 
crobiennes. On peut les rapprocher de ces épanchemenls 
inflammatoires qui se produisent dans les cavités articu- 
laires au cours des urticaires et des œdèmes aigus angio- 
neurotiques de la peau. 

Telles sont exposées aussi iidèlement que possible les 
idées de Quincke sur cette entité morbide h laquelle il a 
donné le nom de méningite séreuse. 



Les faits assez disparates que Quincke apporte pour 
la démonstration de la méningite séreuse sont loin d'Ctre 
tous également probants. Dans un certain nombre de cas 
suivis deguérison,sans vérification analomique parconsé- 
quent, le diagnostic parut confirmé par le résultat de la 
ponction lombaire, donnant un écoulement de 15 à 50 cen- 
timâtres-cubes de liquide sous une pression de 150 à 
700 millimètres d'eau. Dans quelques cas terminés par la 
mort, l'autopsie fit constater des lésions tuberculeuses 
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dans les organes. Dans d'autres faits (Fièvre typhoïde prc 
bable, suppurations multiples) l'épendyine l'ut trouvé gra- 
nuleux. Deux observations relatées comme méningite s 
reuso chez les nouveau-nés, sont vraisemblablement deud 
cas d'hydrocéphalie congénitale, l'un avec spina biGda;| 
l'autre avec période latente prolongée. 

Cette conception de Quincke d'une méningite séreuse (1) 
mérite néanmoins d'être adoptée en tant qu'elle désigne 
un processus exsudatif simple, ft opposer aux processus 
inflammatoires des méningites librineuse et purulente. 
Mais il convient de lui laisser une signification bien défmïe 
et de ne pas exagérer son importance pathologique. On 
ne doit pas dénommer méningites séreuses simples les 
exsudalions qui accompagnent des lésions inOammatoi- 
res ou tuberculeuses. D'autre part, lorsque l'exsudation 
séreuse apparaît comme seul processus analomique, 
faut pas toujours lui attribuer l'ensemble dessymplùa 
observés: dans les encépbalopathies aiguës qui compU 
qucnl les maladies infectieuses par exemple, l'action det 
toxines morbides a vraisemblablement plus de valein 
encore que la pression du liquide exsudé ; c'est 
dans la période subaigui- suivante que celle-ci peut prei 
dre de l'importance. 

De fait dans la classe des méningites séreuses, les for-J 
mes aiguJ^s sont certainement les moins contestables. Elle) 
aboutissent à cette forme des hydrocéphalies aiguës c 
subaiguËs dans laquelle l'épancliemenl ventriculaire i 



(1] Malgré l'abBeace de lâiinn^ (iiii jusUOcnt cette dénomination de m/- i 
ningitt, l'expression de mâaÎDgite séreuse est suffisamment consacrta.f 
pour être conservée. 
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clair et limpide. Elles se démontrent cliniquement chez 
les jeunes enfants à crâne ouvert par la dilatation même 
du crâne. Chez tes enfants plus âgés à crâne Fermé elles 
peuvent <^tre quelquefois décelécs par la ponction lombaire. 
La réalité de cette méningite séreuse apparaît ncltemcnt 
dans le fait qui fait l'objet de mon observation V, où en 
dehors de toutes lésions inflammatoires, les plexus choroï- 
des purent être reconnus comme l'origine de i'exsudation 
liquide, ainsi qu'il ressort de l'examen anatomiquc rap- 
porté plus haut (chap. VIII). 

Pour ce qui concerne les méningites séreuses chroni- 
ques, sans contester leur existence même, je considère que 
leur valeur dans la genèse des hydrocéphalies proprement 
dites est moins démontrée. Je ne puis mieux faire que de 
résumer ici quelques-unes des observations de Quincke. 
Je choisis dans le nombre celles où l'existence d'une hy- 
drocéphalie n'est pas discutable. 



tl s'agit (obs. 13' du mémoire de Quincke) d'uD garçon de (3 ans 
giii avait toujours eu la ti'tc uh peu gros.-e el avail toujours souffert 
de douleurs de (ële. A l'âge de 5 ans il élail loinbé dans un uscalier 
6ur le froni ; & B ans il avail reru un coup de pierre avec plaie à 
t'occiput, mais il s'était normalement développé tant au physique 
qu'au moral. Au commencement de 1888, dans sa 13» année, les 
douleurs de télc devinrent plus violentes, principalement après le 
travail intellectuel. Au printemps des vomissements se produisirent 
fréquemment. Au moment de son admission en mai 1888, le crûne 
volumineux et sensible k la pression mesurait S9 centimètres de cir- 
conférence. Les douleurs de tête sont parliculiéremenl fortes dans 
la région occipitale. Intelligence libre, démarche incertaine, un peu 
de raideur delà nuque. Début de névrite par étranglement des 
deux côtés. Ponctions répétées du ventricule latéral. D'autres traite- 
ments (iodure de potassium, sangsues, révulsifs) ne donnent qu'une 
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amélioralion passagt^re. Le nialaite meurt le IJ ai>ai 1888 
manifestations d'une com|iression cûrébraleprujirGSfiive. 

L'aulopsie ilt conslaler une hydrocéplialîe considérable ai 
800 centimèlres cubes de liquide. 

L'observation 9' de Quincke concerne un cnranlde 8 ans l,'2. Lors- 
qu'à 5 ans il commenta â apprendre k écrire, on remarqua un peu 
de tremblement du bras Le caractère de l'enfant était singulier. L<i 
tête avait toujours èlé un peu forte. Deux ans auparavant avaient 
apparu des douleurs de tète el depuis lors la tête se développail Iwau- 
coup plus que le reste du corps. Depuis cette époque, se produisaient 
parfois des vomissemunts, puis survint du strabisme et dans les 
derniers temps un afTaiblissement de la mémoire. 

A son entrée (:m août 1892) cet enfant gros el gras présente un 
crtne volumineux: circonférence UorizontaleiCOcentimètres,- 
protubérancc occipitale k la racine du nez : il centimèlres, - 
conduit auditif à l'autre parle verlex: :)0,.4. Fontanelles fermées;! 
telligence bien développée; [larole distincte mais 1res ienle. 
d'étranglement papillaire. Il n'exisle pas de paralysies, mais 1 
mouvements des mains s'accompagnent de tremblement au p 
qu'il ne peut manger seul. Il ne lui est également pas possible d 
s'asseoir ni de se lever seul, Il ne peut marcher que soutenu ( 
les bras. 

Les ponctions lombaires 3 fois pratiquées font constater t 
vation dépression de 2:)0 i 720 millimètres; le liquide est cisi 
d'une densité de 1008, avec 1/3 p lOUO d'albumine. On pratiquât! 
deux reprises l'incision de la dure-mère au niveau de l'espace il 
ter-articulaire, un gonDemenl des parties molles durant deux à Lro 
jours Til supposer un écoulement du liquide du fàc aracbnol 
dans le tissu conjonclif intra-musculaire. 

Après les ponctions on constate pendant quelque temps une artità 
lioration dans les mouvements des extrémités. 

Le 30 septembre l'enfant quille la clinique dans le même état. J 
commencement de l'année suivante il s'améliora légèrement, et dat 
l'été de 1892 il marcbait avec des béquilles. 

Dans l'observation 12» de Quinoke, il s'agît d'une Hllelte de 9 ani 

dis la naissance sa léle avait paru un peu grosse. Santé ( 
bonne. 
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Le 1" février 1891, elle lombo sur la glace frajipant de l'occipul 
el resle plusieurs minulos san^ connaissance. Depuis elle se plaint 
de douleurs dans la région occipitale, qui d'abord légères se présen- 
lent ensuite par crises violentes pendant lesquelles la malade pâ- 
lit, crie, vomit el se raidit fortement en arrière. Puis surviennent 
des troubles de la vue qui augmentent rapidement. 

A son admission (l<" septembre) la télé mesure 54 cenlimèlresde 
circonférence. La vue est considérablement dimiauée : les pupilles 
modérément dilatées réagissent faiblement. L'ophtalmoscope fait 
constater une atrophie papillaire des deux c6tés. 

Le 2 septembre, ponction lombaire : pression 320 millimétrés. In- 
cision de la dure-mère ; écoulement de 26 centimètres cubes de sé- 
rosité claire [deosilé 1008. 3/4 p. ICOi) d'albumine]. Le 12 septembre 
2b ponction lombaire. Pression 150 millimètres. Les ponctions n'a- 
mènent aurune amélioration. Les douleurs occipitales sont toujours 
fréquentes surtout la nuit. La vue parait encore avoir diminué. 

En octobre \»^2, d'après les renseignements des parents, les dou- 
leurs de tête ont disparu, l'enfant suit l'école ; mais en ce qui con- 
cerne la vision elle distingue seulement ia clarté de l'obscurité. 

Après la lecture de ces observations, dont les deux der- 
nières n'ont pas de contrûlc analomique, on peut légiti- 
mement sn demander s'il ne s'agit pas dans ces cas d'hy- 
drocéphalies congénitales latentes, dont le développement 
a été activé par des influences accidentelles. La réalité 
d'une méningite séreuse chronique primitive ne ressort 
pas absolument indiscutable de l'analyse de ces faits. 

De toutes les hydrocéphalies, l'hydrocéplialie par mé- 
ningite séreuse serait pour Quîncke celle dont le pronos- 
tic est le moins fatalement mortel ; elle pourrait d'après 
cet auteur aboutira la guérison par la cessation de i'cxsu- 
dalioQ, ou à une compensation complète ou incomplète 
par la dilatation des voies d'écoulement. 

La question doit rester, ce nous semble, encore à l'étude. 



CUAPITRE XI 

HYDROCÉPHALIES CHRONIQUES STHPTOUATIQnES 



Mémngites vENTBicL-LAtnEs FT KPKsiiïMiTEs r.nRONiQiJEs.— Fi'équence des j 
lésions de l'épendyine dans t'hydrocéphalie. 

Sclérose cÉnËuRALE et uyurocëwmue. — La polyencéphalile ventricu-- 
laire est l'origine probable de ces lésions associées. — Ilémiplégie-fl 
spasmodique et hydrocéphalie. 

Htdhocèphalie aïdpTOHATioiJE des tumeurs cérébrales.— La nature d 
la lumeur varie. — Importance du siège de la tumeur. Les tii4 
meurs du cervelet et de la loge cérébelleuse. — Ces bydrorépht'^ 
lies sont le typedes hydrocéphalies par slase veineuse. — Evolution 
clinique en deux temps : 1° période pré-liydrocéphalique,2° pérîod 
hydrocéphalique proprement dite. Caractères cliniques spéciaux, 



MÉNINGITES VENTRICULAIRES ET ÉPENDYMITES CHRONIQUES.*! 

Il est un certain nombre d'hydrocéphalies seconduircs'l 
qui dépendent de lésions ventrîculaires chroniques portaatl^ 
sur les méninges ou les parois des venlricules ou sur les-i 
deux simultanément. Nous avons peu de données sur l'exis- ! 
Icnce des méningites venlriculaires chroniques, sur leur 1 
étiologie, Bur leur rôle possible dans la genèse d'une hy> 1 
drocéphalie ; mais on prévoit que celle-ci puisse être dans 1 
ces cas ta conséquence de l'alLeinte des plexus choroïdes. 

Par contre, les lésions de l'épendyme ont été fréquem- 
ment signalées dans l'hydrocéphalie et a juste titre consi- J 
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dérées comme la cause de l'épanchement ventriculaim. 
Un certain nombre d'auleurs déjà anciens, Rokitansky (1), 
Vrolik (2), plus tard West (3), avaient reconnu que dans un 
grand nombre de cas l'hydrocéphalie « n'est pas une simple 
hydropisie passive, ni simplement une consiîquence de l'ar- 
rêt du développement du cerveau, mais qu'elle est le ré- 
sultat d'une sorte d'inflammation lente de la membrane qui 
tiipisse les ventricules, indammalion qui peut avoir existé 
pendant la vie fœtale ou peut n'avoir atteint l'enfantqu'a- 
près la naissance ». Pour West mCme l'intlammation de 
la membrane venlriculaire serait de beaucoup la cause 
la plus fréquente de l'hydrocéphalie chronique. Cette opi- 
nion est excessive : dans un assez grand nombre de cas 
d'hydrocéphalie, l'épcndyme ne présente aucune lésion 
appréciable. 

Ces lésions de la membrane ventriculaire se présentent 
dans les constatations anatomiques sous des apparences 
très différentes. TantOll'épendymc est vascularisé, opaque 
ou légèrement épaissi, rugueux, granuleux et comme cha- 
griné. Quelques auteurs ont pu admettre qu'il s'agissait 
de lésions secondaires ii l'épanchement. L'absence de ces 
lésions dans un grand nombre d'hydrocéphalies chroni- 
ques à grand épanchementdoit faire rejeter cette opinion. 
Dans d'autres cas l'épaississement beaucoup plus marqué 
transforme l'épendymc en une membrane dense et par- 
cheminée qu'il est possible de décoller et de décortiquer 



(t) RoKiTSNSKï, Falhologuche Aaatomie, vol. II, p. 151 . 

(2) Vholiii, llanbock dtr Us Zieledumiige oui leedkunde, AmslErdftm, 
1S40. 

(3) Wb9t, Leçons sw les maladies des enfants, 2' édition française, 1881. 



•om- 

'1 



S06 ciiAPETRE xr 

en queUjiie sorte. Dans un dernier ordre de l'ails. il exïstfti 
sur les parois venlriculaires une véritable Tausse mem- 
brane surajoutée, dont on peut voir quelquefois des lam- 
beaux floller dans les cavités ventriculaires ; dans quelques 
cas s'éfendanl sur lo trou deMonro, elle interrompt la coni' 
Diunicalion entre les deux ventricules du cerveau comme., 
dans le dessin du professeur Vrolîk (1) du cerveau d' 
jeune homme qui mourut h 20 ans d'hydrocéphalie 
Voici sommairement résumés quelques faits oï 
lésions épendymaires étaient portées à un trèsbauldej 

Dana une observation ile Oaucher (2) il s'agit d'un bel enfant dgé 
de 2 ans, bien constitué, ne présentant pas la moindre dérorination 
ractiitique. l^ maladie a débuté à l'âge de 5 mois. Depuis celte épo- 
que reniant est sujel â de fréquentes attaques de convulsions. 1 
tête est ttMis volumineuse et asymétrique. 

A Vautopuie on retire par ponction 1 litre environ d'un liquide il 
colore, clair comme de l'eau de poclie. Les cavités cérébrales s 
énormément dilatées. La membrane ventriculaire est ('paissËCommevi 
parchemin et ehagrinëe ; il est possible de la décoller avec les doigt 
et de décortiquer en quelque sorte la surface interne des cavités céré 
braies. 

Dans le fait suivant de Rllliet (3), à évolution relativement rapidi 
rtiydrocéphalie, en raison vraisemblablement de Tâge de l'enfaD 
ne détermina pas de dilatation crânienne. 

Une jeune lille de 10 ans 1/2, intelligente et bien développée, mcI 
prise subitement d'une vive cépbalaigie, accompagnée de vomisse- 
ments, de crainte du bruit et de la lumière. Au bout de 4 jours sur- 
vient une violente attaque de convulsions générales. Le 7" jour 
l'ouïe est dure. Depuis lors la céphalalgie et les vomlssemenls « 



(1) Vrduk, Traité de V hydrocéphalie interne, Amalerdam, 1B40. 

(2) GAUCnBi, Société analomique. 1819." 

(3) HiLi.ii'.T. De l'inOammalion limitée ï la membrane sérense veatrid 
lairc et sur sa terminaison par une hydrocéphalie clironique. Arck. gén, Â 
médecine, 1S47. 
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surtout les coDTulsions continuent. Le 18' jour le pouls est irréf^ier 
et ralenti. Le 21* jour la surdité est complète. Le U3' jour seiile- 
ment, l'intelligence commence à décroître, les convulsions s'éloi- 
gneuL Le 63* jour les selles sont involonlaires. Le tiS* jour l'idio- 
tisme est presque complet. Le 78» jour il y a une diminution de 
force du côté droit. A la fin du 3* mois, les convulsions ont disparu. 
Huit jours plus lard les vomiaseraenlsse montrent de nouveau avec 
des crises convuUives intermiLteotes ; une dernière atlaque occa- 
sionne la mort. La maladie avait duré en tout quatre mois, 

A Vaulopsic, les os du crâne sont minces et les sutures ne sont 
plusjointesà aucun endroit; méninges à la convexité et à la base, 
normales. Aprt>s section de la superficie du cerveau qui présente une 
épaisseur de 1 centimètre 1/2, on voit saillir la membrane ventri- 
culaire. Une ponction donne issue à une sérosité parfaitement lim- 
pide dont la quantité s'élève à plus de 10 onces ; ce liquide eal Tor- 
tement albumineux. Les ventricules largement ouverts, la membrane 
venlriculaire dans toute son étendue présente un aspect gélatineux. 
lillle a 1/2 millimètre d'épaisseur, sa consistance est augmentée 
et, après section, on peut la détacher de la substance cérébrale 
en lambeaux assez longs et résistants. L'aspect et l'épaisseur de la 
séreuse venlriculaire indiquent certainement que c'est à une fausse 
membrane qu'elle doit son altération. 

Eu aucun point de l'encéphalo on ne trouve de tubercules ni do 
grauulations tuberculeuses. 



Rilliel termina son mémoiri! par les cooclusions suivan- 
tes ; 1° La membrane qui tapisse les venlricules peut Otre 
enOammi^c sans que l'arachnoïJe et la pie-mère périphé- 
riques participent à cette inÛammatJon, 2<> Celle méningite 
est csractéi'isée par de la ciipliaialgie, des vomissements, 
de la constipation, une lièvre assez intense, puis par des 
convulsions répétées sans altération de l'intelligence. 
3" La phlegmasie peut se terminer par une hydrocéphalie 
chronique : la déchéance de rinlelligence el plus tard 
l'idiotisme, en sont les symptâmos. 4' Dans celle forme 
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d'hydrocépha 
neux. 



le liquide épanché est rortemcat ulbumî-V 



s lésions V 



Anton (1) relate longuement un 
étaient très prononcées. Il a'agil d'une lille de dans, qui avait dëji 
la léle grosse h la naissance et ne put jamais apprendre !i marcher 
et très peu fi parler. A son entrée ùl'hApital, le 2f) mars 1S80, la cir- 
conférence de la tête mesurait 61 cenlim. 3 ; le diamètre bi-pariétal 
19, S ; le diamètre occipilo-frontal 23,5; les membres supérieur et 
inférieur droits èlaienlcunlraclurés. Intelligence très obtuse; amai- 
grissement général. 

A son retour & rhapilal le 2~ juillet, le tour de la tête atteignait 
68 centim. 3. Les contractures s'étaient étendues an côté gauche. 
AfTaiblissemeal progressif. Mort le 23 août. 

A Vaulopsie les lésions intra-Tenlriculaires sont multiples. UiM 
saillie de 'i centimètres de long et de I centimètre de haut sépai| 
la couclie optique des régions venlriculaires postérieures. Cettâ 
saillie qui accompagne en avant le pédoncule antérieur de la voâl^ 
à trois piliers, enserre le plexus choroïde et se prolonge en a 
daus le pédoncule postérieur de la voûte et la couche épendymairt 
épaissie du 3° ventricule. Une épaisse membrane recouvre la presqiH 
totalité du ventricule latéral, perforée de nombreuses ouvertures! 
bords rugueux. Dans le 3» ventricule l'épaisseur de la couche èpes^ 
dymaire est notablement augmentée. Au niveau de la cloison trani 
parente, la couche épendymaire est une membrane de 2 millimètra 
d'épaisseur. L'aqueduc de Sylvius de la dimension d'un tuyau i 
plume conduisait au 4° ventricule énormément dilaté, dont l'A^ 
pendyme très épaissi recouvrait la cavité comme une membran^ 
parcheminée. En outre, à la face inférieure du pont et de la moelli 
la pie-mère étail cons^idérablemenl épaiss 

Il existail^de plus des malformations diverses des cîi'convolutionij 
des pyramides, etc., d'origine vraisemblablement cougénitale. 

Leslésions épendymairesqui cominandfint l'hydrocéph» 
lie se présentent donc avec des caractères très difTéreatsl 
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Leur origine est vraisemblablement 1res différente aussi. 
Les unes sont congénitales et relèvent de la pathologie fœ- 
tale, ainsi que je l'ai établi déjà. D'autres (faits de Gaucher, 
de Rilliet), postérieures à la naissance, déterminent la pro- 
duction d'une hydrocéphalie h évolution plus ou moins 
rapide. Quant à la nature de ces épendymites, elle est pro- 
biiblemenl aussi très variée. Je considère comme étant 
souvent d'origine syphilitique, ainsi que je le dirai plus 
loin, certaines lésions de l'épendyme (épaississement, 
granulations) qu'on peut constater dans les hydrocéphalies 
congénitales ou précoces. Mais quelques autres de ces lé- 
sions, surtout celles à exsudai membraneux, relèvent vrai- 
semblablement de processus inflammatoires divers. On 
peut dire que ces affections ventriculaires constituent un 
chapitre encore ouvert de la pathologie infantile. 

Les hydrocéphalies par épendyraïte ou méningite ven- 
triculaires ne constituent donc pas une forme clinique 
homogène. Parmi elles, celles développées après la nais- 
sance, les plus raies sans doute, présentent surtout un inté- 
rêt clinique ; en ce qui les concerne je ne puis mieux faire 
que de renvoyer aux conclusions de Rilliet, ci-dessus rap- 
portées. 

SCLÉROSE CÉRÉBRALE ET HYDROCÉPHALIE. 



L'hydrocéphalie n'est que très exceptionnellement la 
conséquence de la sclérose cérébrale de l'enfance. Il y a 
lieu, en effet, de bien ditrérencier l'hydrocéphalie propre- 
ment dite de la dilatation simple des ventricules, qui est 
fréquente dans cette aiïection. La quantité de liquide con- 
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tenu dans les ventricules peut dans ces derniers cas être 
assez considérable; dans un fait de Jendrassik et Marie (1), 
ellit s'élevait h 60 cenlimèLres cubes. Mais il imfiortc <ie 
remarquer avec Gotard (2j que dans la très grande majorité 
de ces faits, l'épanchement séreux intra-crànien est un phé- 
nomène passif et nullement primitif: en d'autres termes, 
c'est la sclérose et l'atrophie cérébrales qui commandent 
directement la dilatation ventriculaire, et l'épanchement 
ne se fait que secondairement pour remplir le vide. Ces 
épanchements a vacuo, ainsi que je l'ai déjà dit [v.chap. I), 
ne doivent pas être dénommés hydrocéphalies. Us nes'ac- 
compagnent bien entendu jamaisd'augmeotation du volumft? 
du crâne. 

Cependant, ainsi que le dit Cotard, il existe des case 
plexes où l'on trouve à la fois des lésions de l'atrophie ce" 
rébrale et une véritable hydrocéphalie. Les malades prô-l 
sentent tous les caractères de l'hémiplégie spasmodiqufrJ 
infantile : hémiplégie, contracture avec attitude spécialel 
des membres, pied-bot et main-bote, exagération des r 
Sexes tendineux, atrophie des membres, crises épilepti- 
ques, etc. Les signes de l'hydrocéphalie sont surajoutés h 
ce tableau ; leur développement est-il précoce ou tardif, se 
fait-il brusquement après les premiersaccidents cérébraux 
ou lentement et progressivement après les accidents aigus, 
c'est ce qu'il est difficile d'établir, d'après le petit nombre 
des faits relatés jusqu'ici. Cependant un fait clinique ré- 
cemment rapporté par Haushalter et Thiry (3) est îi ce 

(1) Arch. de physiologie, 1S85. 

(2) CoTAHD, Elude sur l'atrophie cérébrale. Thèse de Paris, 1868 

(3) Haushalter et Thcht, loi:, cil. Oba. VI (hémiplégie spaamodîque * 
hydrocéphalie il la uuilc d'une gastro-cntËrite). 
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^ôint de vue des plus inslructifp. Chez un enfant de trois 
mois, au cours d'une gastro-mtéritc aigu^, survinrent 
avec des convuUioos les symplàmes d'une hémiplégie 
droite, qui peu à peu devint spasmodiquc et s'accompagna 
d'IiOroiatrophie; puis, petit h pelil.la tële prit la forme et 
le volume caraclérisliqtieâ de l'hydrocéphalie, tandis que 
l'enfant devenait une idiote complète. " Il est inléressant 
de remarquer, ajoutent ces auteurs, que c'est à l'âge d'un 
an seulement, c'est-à-diro neuf mois nprès l'affection gas- 
Iro-inleslinale, que lo volume de In tôle commença à pren- 
dre des proportions frappantes; et si l'hémiplégie durable 
qui se produisit dans le cours de la gaslro-entérife, ne per- 
mettait de rattacher h cette gasiro-enlérite môme ledéve- 
loppement plus lardif de l'hydroct^phalie, peut-être hésite- 
rait-on ft faire dériver d'une aussi vulgaire circonstance — 
diarrhée infectieuse infantile — une aussi grave affection 
cérébrale. » 

Arrivée à la période de chronicité, celte forme d'hydrocé- 
phalie ne paraît [lus se difîérencivr par des caraclëres cli- 
niques particuliers. 

Au point de vue analomique, celte hydrocéphalie symp- 
tomatique présente une particulurilé bien nette qui ne lui 
est d'ailleurs pas exclusive : c'est l'inégalité de répartition 
dans les deux ventricules. Le ventricule correspondant à 
l'hémisphtre qui est le siège de la sclérose est beaucoup 
plus dilalé que l'autre ; on voit qu'il a été le siège primi- 
tif de l'épanchement, et que celui-ci n'a gagné qu'en se- 
cond lieu le ventricule opposé. 

Les scléroses cérébrales capables de déterminer l'hydro- 
céphalie, sont surtout les lésions du corps opto-strié ; mais 
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point de vue des plus inslruclirt^. Chez un enfant de trois 
mois, au cours d'une gastio-enti5rile aigu^, survinrent 
avec des convulsions les symptômes d'une hémiplégie 
droite, qui peu îi peu devint spasmodique et s'accompagna 
d'iitlmiatropliie ; puis, petit fi petit, la t^Ie prit la forme et 
le volume caraclérisliques de l'iiydrocéphalie, tandis que 
l'enfant devenait une idiote complète. i< Il est intéressant 
6e remarquer, ajoutent ces auknirs, que c'est à l'ûge d'un 
an seulement, c'est-à-dire neuf mois après l'afreclion gas- 
Iro-iuteslînale, que le volume do la ti^le commença à pren- 
dre des proportions iVappuntc»; et si l'hémiplégie durable 
qui se produisit dans le cours de la gaslro-enlérile, no per- 
mettait de rattacher à cette gaslro-entérite même lediive- 
loppement plus tardif do Thydrocéphalie, peut-être hésite- 
rait-on h faim dériver d'une aussi vulgaire circonstance — 
diarrhée infectieuse infantile — une aussi grave affection 
cérébrale. » 

Arrivéeàla période dechronicitiS cette forme d'hydrocé- 
phalie ne parait pas se difTéronciir par des caractères cli- 
niques particuliers. 

An point de vue analomique, celte hydrocéphalie symp- 
tomulique présente une parlicularilti Lien nette qui ne lui 
est d'ailleurs pas exclusive : c'est l'inégalité de répartition 
dans les deux ventricules. Le ventricule correspondant à 
l'hémisiphère qui est le siège de la sclérose est beaucoup 
plus dilaté que l'autre ; on voit qu'il a été le siège primi- 
tif de l'épanchement, et que celui-ci n'a gagné qu'en se- 
cond lieu le ventricule opposé. 

Les scléroses cérébrales capables de déterminer l'hydro- 
céphalie, sont surtout les lésions du corps opto-striiS ; mais 
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l'essentiel est qu'elles s't^leudent aux parois ventriculaîres, 
aio'^i que l'aUcLlyse des constatalious nécropsiques m'a 
permis de l'établir dans un travail autérieur (1). Ceslésioas 
étaient évidentes dans un fait de [iolhomme (2). Dans le J 
fait que j'ai observé l'épendyme présentait des granula- 
tions traces d'inflammation ; mais do plus les parois ven- 
triculaîres étaient par places adhérentes entre elles, 
tamment au niveau de la corne spliénoïdale, et le plexus 
clioroïde enserré dans ces adhérences. Que ce soit par 
compression clos veines ou par altération des capillaires 
des plexus, l'inflammation et la sclérose des parois des ven-' 
tricules ont ici pour conséquence directe un trouble de laJ 
circulation ventriculaire, qui constitue le déterminisme ] 
pathogénique de celte forme d'hydrocéphalie. 

Je reproduis l'observation publiée dans mon précédent 
mémoire. 



OBaEllïATlo^ Vit, - 



■ Sdéi-osB cérébrale el hydrocéphalU. 
La jeune Albertine 0..., Agéo de % ans, est une enrant abandonnée. 
Nous n'avona aucun renseignement aur son père el sa mère. Elle a 
été en nourrice à la mnnta^^ne. l^lle entre dans mon service le 4sep- 
tembre 1803. 

Elle esl maintenant hydrocépliale ; mais nous ne savons rien de 
l'époque et du mode de dÉbuL de l'aDTecUon. Le crâne présente les 
caractères classiques de l'Iiydrocéplialie. Les mensurations donnent 
les résultats suivants ; 

Grande circonférence occipilo-frontale. . . BOcenl, 
Demi- circonférence Iransverse supérieure 

(d'un conduit auditif à l'autre) S" — 

Demi-circonférence an té ro- postérieure (de ta 



(i) L. d'ÂSthob, Sclérose cérébrale et hjdroccpbalie. 

enfance, 1S%. 

(S) Bblhohhe, Essai sur l'idiotie. Thèse de Pai 
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racine du nez à la protubérance occipilale). . ^2 cent. 

Diamètre occi pi lo- frontal 16 — 

Diamètre bi-pariélat IS — 

Il existe un certain ilcgré d'intelligence. L'enfanl tourne la tète 
quand on l'appelle. Elle sourit et dunne la main dans la main qu'on 
lui tend. La vision n'est pas sensiblement altérée ; perceptions lumi- 
neuHes certaines. Le réflexe pupillaire est conservé. A l'examen oph- 
talmoscopique, les pupilles sont cependant légèrement ManchAtres. 
L'enfant a ses incisives el ses petites molaires. 

L'enfant ne se sert pas du bras droit. Celui-ci est légèrement 
contracture, en flexion, le pouce en dedans, les doigts fléchis: on 
arrive facilement à les défléchir, mais ils reviennent ensuite spon- 
tanément en flexion. Le membre inférieur, habiluellemenl fléchi, 
est aussi légûremenL contracture. 

Recherche des stigmates syphililiques : Rien à signaler du cAté 
des os (extrémité inférieure de l'humérus et libia). Pas d'écoule- 
ment par le nez ni par les oreilles. Pasde cicatrices péribuccales. 
L'enfanl présente aux fesses cl h la partie posiéricure des cuisses, 
surtout à droite, des cicatrices, les unes petites du diamètre d'une 
lentille, décolorées, les autres plus larges. Pas d'hypertrophie du 
foie el de la rate. Quelques petits ganglions cervicaux indurés. 

Le d décembre l'état est atalionnaire. Nous tenions un traitement, 
au sirop de Gibert, qui est mal supporté el que nous supprimons 
bientôt. 
Le 6 janvier les mensurations donnent ; 

Grande circonférence occi pito-fron laie ... 51 cenl. 
Derai-rirconférence transverse supérieure (d'un 

conduit auditif à l'autre) 38 — 

Diamèlre occipilo-fronlal 15,5 — 

Diamètre bî-pariélal li — 

L'hydrocéphalie ne s'est pas sensiblement rnodifiée. 
L'état général se main tien I bon les mois suivants, l'enfant s'ali- 
mente. 

Le 4 juin l'enfant est prise d'une crise subite pendant laquelle 

elle devient toute cyanosée el présente des convulsions oculaires. 

Cette crise dure àpeine trois minutes, .lusqu'à ce jour il n'y avait 

pas eu de convulsions. 

Le 7 nous examinons les membres de l'enfant. Le bras droit reste 
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toujours filichi ; la rfdocttun est possible, mais le bras rei-ient à si 

position iiromiére. I.ea inasclea soqI airophiés el le tissu adipeur 

développé. Le membre inférieur est maintenant dans l'extension ; 

mais quelques mouvements spontanés y sont encore possible 

réflexe est exagéré h droite. La station debout est impossible. 

Traitement ioduré : 20cenligr. d'iodure. 

Le 18 aoùl, les mensurations donnent les résultats suivants 

Grande circonférence occipilo-fronlale. . . 51 rent. ! 

De mi -circonférence supérieure bi-auriculaire. 3" — 

Diamètre occipito-frontal 16 — 

DiamËtre bi-pariélal 14 — 

La rigidité du bras droit a augmenté. Le pouce est complëlemen) 
fléchi dans la paume de la main. Le gros orteil est en extension 
forcée. 

L'examen des yeux pratiqué par M. le D' Guende lui fait consto- I 
ter: très fort astigmatisme mixte h droite. Astigmatisme hypermé- 1 
tropique à gauche. Strabisme latent extérii 

Le 18 septembre l'enfant a pAli et s'est cacheclisée. La fontanella ^ 
antérieure ne bombe plus. Le souffle cérébral se perçoit netlemeuL. 

Le 24 novembre l'enfant est prise de convulsions dans l'aprës- 1 
midi ; elle ai^te par secousses tous ses membres, même ceux du | 
cOté droit contractures. Elle se cyanose : la respiration s'acc£- J 
1ère. Une première crise dure quelques minutes. Le repos qui sutLÉ 
est de courte durée, et une nouvelle crise de moindre intensité f 
laisse l'enfant sans connaissance jusqu'à? heures, oij elle meurt. 
^^^^H^ Autopsie, — Les os du crâne sont ossiTiés, mais très minces. Seule, | 

^^^^^1 la fonlanefle antérieure est incomplètement fcrir 

^^^^H Une ponction pratiquée dans les ventricules fait retirer ~00 grani~l 

^^^^H mes de liquide. L'épanchement est exclusivement intra-ventricu-* 

^^^^^1 lairc, mais il est trèsinégalement réparti des deux cAtés, beaucoap l 

^^^^^H plus abondant à gauche. D'ailleurs lesdeux hémisphères prÉNenlent i 

^^^^^ des lésions très intéressantes. 

^r Dans l'hémisphère gauche, la grande cavité venlriculaire est très :] 

^Ê dilatée ainsi que ses prolongements dans les cornes frontale et OC- 

^^^^^_ cipitale. Mais la corne sphénoîdule ne communique pas t 

^^^^^b au niveau de son aboucbemenl normal dans le ventricule, ses pi 

^^^^^H sont adliércntcs, et cmerrcnt à ce niveau entre elles le plexus chorofd 

^^^^B du ventricule. Le noyau caudê fait saillie dans la cavité ventrico- 
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laire. Mais le corps opio-strié est atrophié en masse. La couche optique 
notamment, est nettement sclérosée, très indurée; h la coupe, son 
cenlre est occupé par une petite vacuole. En avant du noyau caudë 
existe sur la paroi venlrirulaire une granulation jaun&tre, saillante, 
du volume d'une lentille. 

Les lésions sont sensiblement moins avancées dans l'hémisphère 
droit. La dilatation venlrJculaire s'est faite seulement dans la par- 
tie postérieure du ventricule ; c'est une dilatation partielle qui 
laisse les régions anti^rleures de l'hùmisphère à peu près intactes. 
Au niveau du prolongement sphénoîdal nous constatons encore une 
adhérence assez marquée du plexus choroïde à la paroi. Au niveau 
du noyau caudé. l'épendyme avoisinant est légèrement épaissi et 
présente une granulation sclérosée du volume d'une lentille. Mais 
le corps opto-strié paraît inlact. 

Les trous de Monro sont nettement dilatés. 

L'analyse du liquide a été donnée au chapitre IL 



HYDROCÉPHALIE SYMPTOMATIQCE DES 
TUMEURS CÉRÉBRALES. 

Les tumeurs cérébrales chez l'enfant déterminent assez 
souvent une hydrocéphalie symplomalique qui présente 
des caractères bien spéciaux. 

I, Nature et siège de la tumeur. — La nature de ces 
tumeurs est cxtrêmument variée. On a observé dans ces 
faits : 

Des sarcomes: Dans une observation de Bourneville (1) 
il s'agissait de sarcomes multiples h petites cellules, sié- 
geant dans la cavité du qualrième vcotricule et sur les 
parties latérales du bulbe et du cervelet ; 

Des g Ho mes : Dans une observation personnelle, dont 

• t'épileptie, l'kyatirie, l'idiotie, voL XI, 
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je donne plus bas la relation, une tumeur molle et grisâtre 
reconnue comme gliomc siégeait dans les pailles médianes 
du cervelet «'étendant aux tubercules quadrijumeaux et 
& la couche optique. 

Des gliosarcomes: Dans un cas observé par Meynert et 
relaté par Anton (1), la turaeurexominée parle D' Pallauf 
fut reconnue pour un gliosarcome peu vasculaire, à cel- 
lules de diverses formes et principalement fusiformcs 
provenant du tuber cincrcum, elle comprimait en avant Ii 
chiasma, s'élendant dans la couche optique et en arrÏËni 
jusqu'au corps calleux ; 

Des tumeurs Aijsligues : Dans une antre observation de 
Bourneville (2), un kyste de 2 centimètres de diamètre 
était situé auniveau de l'espace inter-pédonculaire, soule- 
vant le chiasma; en arrière du bulbe entre les deux hé- 
misphères cérébelleux existait un second kyste plus 
volumineux. Dans un fait d'Anton, il existait un kyste à 
cysticerque dans le quatrième ventricule. 

Des abcèi du cerveau, comme dans une observation 
d'Uenle (3), oii des abcès de différentes grosseurs furent 
trouvés dans l'hémisphère gauche. 

Des tumeurs tuberculeuses surtout, qui constituent peut- 
être plus de la moitié des cas de tumeurs cérébrales com- 
pliquées d'hydrocéphalie et dont je parlerai plus spécia- 
lement dans le chapitre suivant. 



I- 



(0 AiTTûN, loc. r.il. 

(S) BoL'BniviLLE, Recherches 



:r l'épUep»i«, rhyalérie, Vidiotie, vol. XIII, 






(a) HE!n.R, ContribulioQ à ia pnthologie et à la Ihérapeulique de l'hydro- 
céphalie, milheitungen ans den Grenigebieten, der Medizin und Chtrw' 
ai», 1898. — 
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Le siège de ces tumeurs, dans la pathogénîe de cette 
hydrocéphalie, importe autrement que leur nature. Les 
tumeurs des hémisphères et de l'écorce cérébrale pa- 
raissent incapables de déterminer une hydrocéphalie. 
Dans la généralité des cas les tumeurs occupent la base 
de l'encéphale, notamment la fosse crânienne postérieure. 
Quelquefois multiples, quelquefois diffuses, el les ont 
comme sièges de prédilection : la région de la glande pl- 
tuitaire avoisinant ainsi le chiasma, les couches optiques, 
quelquefois la protubérance, assez souvent le bourrelet 
du corps calleux, la région des tubercules quadrijumeaux, 
la face postérieure du bulbe à sa jonction avec te cervelet 
et surtout ie cervelet, ses lobes et principalement le lobe 
médian et le vermis supérieur. On peut dire que dans la 
grande majorité des cas il s'agit de tumeurs comprises 
dans la loge cérébelleuse et siégeant ordinairement dans 
le tissu du cervelet. 

II. Pathogénie do l'hydrocéphalie. — La pathogénie de 
l'hydrocéphalie qui survient au cours des tumeurs céré- 
brales a été diversement comprise par les auteurs; il est 
possible d'ailleurs que tous les cas ne reconnaissent pas 
une pathogénie identique. 

Quelques auteurs attribuent la production de l'hydrocé- 
phalie ventriculairc à l'interruption de la communication 
des cavités cérébrales avec l'espace sous-arachnoïdicn. On 
admet généralement qu'à l'élat normal (1), par le fait de 
la prédominance de la sécrétion du liquide cérébro-spinal 
dans les cavités venlricutaires, il se fait un écoulement du 



(1) Voir:chttp. V. 
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liquide ventiiculaire dans l'espace sous-uracIiiioïdieiL 
L'ûbslaclc à cet écoulement peut siéger en diflérents pointa 
Benle, dans l'observation citée plus haut, aurait constata 
une déformation et une compression de l"aqueduc de Syl-" 
vius. Dans une de ses observations, Dournc ville admet que 
la tumeur a déterminé l'tiydroct^phalie par oblitération du 
4* ventricule. On ne peut nier abiiolument la possibilill 
de ce mécanisme. Toutefois si l'on considère que la com^ 
munication des cavités cérébrales avec l'espace soui 
arachnoïJien n'est peul-fitre pas absolument constante I 
l'état normal, du moins pendant les premiers temps de la * 
vie, on hésitera à attribuer une grande valeur à ce mode 
pathogénique. Il faut ajouter que les tumeurs capables par 
leur siège d'interrompre la communication des caviU 
yen trîcul aires avec l'espace sous-arachnoïdien sont géa.6* 
ralement en situation de faire également obstacle à la cir 
culation veineuse ventriculaire. 

C'est par la stase veineuse dans le système de Galiei 
que s'expliquent en effet la plupart des hydrocéphaliof 
symptomatiques des tumeurs cérébrales. Ce méeanism 
pathogénique a été anciennement indiqué par Robert 
Whytt : n Un engorgement squirrheux développé dan 
glande pituilaire ou dans d'autres parties contiguCs 
ventricules du cerveau peutjen compriniant les troncs voi 
sins des veines absorbantes, s'opposer au mécanisme <!■ 
Tabsorption du liquide que les petites artères exhalent coni 
tamment et occasionner l'hydrocéphalie du cerveau. C'esfl 
absolument do la môme manière que l'élatsquirrheuxdw 
foie, de la rate, du pancréas, produit souvent l'ascite. 
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Depuis lot'5 Burricr (1) a rappelé cette explication et pré- 
cisé quelques-unes des condilions pathogéaiqucs de l'hy- 
drocéphalie dans les tumeurs du cerveau. La compression 
peut porter sur les veines de Galien elles-m/'mes par des 
tumeurs englobant les plexus choroïdes du 3' ventricule. 
Elle peut s'exercer sur le tronc de la grande veine de Ga- 
lien par des tumeurs occupant les parties supérieures de 
l'isLhme, les régions avoisinantes, la partie antéiieui'e du 
verrais supérieur. La compression du sinus droit a une 
eflicacité incontestable, ainsi qu'il ressort des faits de Bar- 
rier, et peut être assez facilement réalisée par les turaeurs 
occupant les parties supérieures du lobe médian du cer- 
velet, 

En dehors de ces faits d'une interprétation évidente, il 
est des cas de tumeurs de la loge du cervelet, oîi la réalité 
d'une compression veineuse n'est pas démontrée par un 
rapport direct de voisinage entre la lumeur et le système 
veineux. Il se peut que dans quelques cas, surtout si la lu- 
meur est volumineuse, la compression puisse s'exercer A 
travers la substance cérébelleuse: Dans une observation 
de Rilliet et Barthez (2) le cerveletélait le siège de tumeurs 
d'une nature indéterminée, comme libro-cartilagineuse ; 
les veines et les sinus furent trouvés perméables et aucune 
des tumeurs cérébelleuses ne se trouvait en contact avec 
un sinus, mais le volume du cervelet était considérable- 
ment augmenté, au moins d'un cinquième en sus de ce 
qu'il doit être. D'une manière générale, quand ta com- 
pression ne s'exerce pas directement sur un tronc veineux, 

(1) Traité des maladies des enfants, t. II. 
(2J Arck. de v}édecine, 1B42. 
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l'explication suivante de Thydroc^phalie csl propos^-e 
par Vemickc ; c'est que la pression générale inlra-crû- 
nienne, augmentée par la tumeur, est capable d'oblitérer 
les veines sans que les arlôres subissent également les 
elTeLsdecette compression. La circulation artériel le apporte 
donc constamment dans la cavité crânienne une nouvelle 
quantité de sang. Dans ces circonstances, en outre de la 
gène de la circulation veineuse, le cerveau dilaté se com- 
prime contre les parois du crâne, efface l'espace sous-arach- 
noïdien et par là même oblitère les voies de sortie du 
liquide lymphatique hors du crâne. 

Il faut bien le dire cependant, ces théories mécaniques 
de l'hydrocéphalie paraissent quelquefois insuflisantes. 
Il y B lieu de rechercher dans quelques cas si celle-ci ne 
relève pas d'un état d'irritation de l'épendyme ventricu- 
laire, secondaire à une tumeur du voisinage. Dans le cha- 
pitre suivant j'insisterai sur cette interprétation qui nie 
paraît surtout justifiée dans certains cas de tumeurs tuber- 
culeuses. M 



III. Caractères anatomiques. — Dans cette forme 
d'hydrocéphalie la quantité de liquide contenu dans les 
ventricules n'atteint généralement que des proportions 
moyennes : elle peut s'élever cependant à JiOO ou 600 centi- 
mètres cubes. La composition du liquide présenterait, d'a- 
près Quincke, quelques caractères particuliers, Une ttensilé 
plus élevée (plus de 1009), une proportion plus abondante 
d'albumine (plus de 2 0/00), témoigneraient de l'existence 
d'une hydrocéphalie par stase veineuse ; mais ces carac- 
tères sont loin d'Atre constants (v. cbap. II). 
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La dilatation des cavités ventriculaires est parfois assez 
coasidérablf!. Toutefois ramincisscment des parois céré- 
brales n'atteial généralement pas le degré qu'on peut ob- 
server dans l'hydrocéphalie congénitale- on n'y constate 
pas non plus ces arrûls de développement dans la structure 
histologiquc qui sont le propre do l'hydiocéphalie précoce. 
Par contre, c'est dans ces formes avec contracture des 
membres inférieurs qu'on peut rencontrer la dégénéres- 
cence secondaire des faisceaux, latéraux. Les nerfs optiques 
souvent tr&s atrophiés présentent une coloration grisâtre; 
l'examen histologique y démontre la disparition des gaines 
de myéline et l'épaississement des tractus conjonctifs 
(Bourneville). 

La dilatation du crâne qui survient à une certaine pé- 
riode de la maladie est en rapport inverse de la résistance 
qu'il a oiTerte h la pression intra-crânienne. Cette dilatation 
au début parait se faire en partie aux dépens du tissu os- 
seux, car les os du crâne présentent souvent une minceur 
très grande. Ultérieurement il se produit une distension 
des sutures et unécartement des os qui peut aller jusqu'à 
3-4 centimètres. J'ai étudié au chapitre 111 l'évolution du 
crâne dans ces conditions. 



IV. Caractères et évolution cliniques. — La maladie 
évolue en deux périodes; 1» une période pré-hydrocé- 
phalique ; 2" une période hydrocéphalique proprement 
dite. 

1" Période pré-hydrocépkalique. — Chez un enfant jus- 
que-là en bonne santé, plus souvent dans la seconde en- 
fance, se manifestent des symptômes d'une tumeur céré- 
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braie. Le début de l'affection est ordinairement insidieux 
avec quel<|ues changements dans le caractère de l'enl'ant. 
Mais la céphalalgie devient bientôt constante ; les vomis- 
sements se montrent avec plus ou moins de fréquence. 
Les accidents épileptiformes, les convulsions, en dehors 
des tumeurs tuberculeuses qui m'occuperont plus loin, ne 
sont pas fréquentes. La vue est habituellement affaiblie ; 
mais cet affaiblissement progressif n'est pas accusé par 
le petit malade et la névrite optique doit ôtrc recherchée 
à l'ophlalmoscope. — La localisation delà tumeur donne 
lieu dans quelques casa des symptômes particuliers. Les 
tumeurs voisines du cbiasma, en outre d'une névrite opti- 
que très précoce, peuventquelquefois déterminer l'exoph- 
lalmie par compression des sinus caverneux. Dans les tu- 
meurs du cervelet, noiamment dans celles qui occupent 
le lobe moyen, les troublesde l'équilibration sont souvent 
très précoces ; il existe quelquefois dans ces cas du strabis- 
me divergent ou du nystagmus. Je n'ai pas à faire ici une 
élude complète des symptfluies des tumeurs cérébrales. 
Je dirai seulement que lorsqu'on les constate, surtout ceux 
qui traduisentune lésion du cervelet, l'attention doit Sire 
portée sur la possibilité du développement d'une hydro- 
céphalie. 

La durée de la période pré-hydrocéphalique n'est pas la 
même dans tous les cas et le début de l'hydrocéphalie 
varie suivant les conditions de siège et d'étendue de la 
tumeur. Dans l'observation que je donne ci-dessous c'est 
6 mois seulementaprès les symptômes deTaffection céré- 
belleuse que l'on s'aperçut que la tète augmentait de 
volume. La période pié-hydrocépbalique avec les autres 
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symptàraes de tumeur cérébrale peut être beaucoup plus 
longue et se prolonger plus de deux ans. 

2* Période hydrocéphalique. — L'épaucheraent hydio- 
cépbalique «c manireste on premier lieu par des troubles 
du uensoriuQi. De mes observations j'ai cru pouvoir for- 
muler celte conclusion : « Lorsque dans l'évolution symp- 
loraatique d'une tumeur du cervelet surviennent de l'a- 
pathie intellectuelle, de la somnolence, à plus forte raison 
de la lorpeurctdu coma, on doit considérer ces troubles 
comme des phénomènes de compression cérébrale, due à 
l'excès de pression intra-crânienne, et suivant l'âge du 
malade, chez l'enfant au moins, s'attendre au dévelop- 
pement de l'hydrocéphalie (1). h Ces symptômes sont 
d'autant plus marqués au début de l'épancheraent hydro- 
céphaliquc que la botte crânienne est à ce moment ordi- 
nairement complètement fermée. 

L'augmentation progressive de la pression arrive à dé- 
terminer chez l'enfant la dilatation hydrocéphalique du 
crâne. Les deux conditions qui favorisent cette dilatation 
sont, d'une pari le degré de la pression inlra-crànienne, 
d'autre part l'âge de l'enfant : Un crâne de 4 ans se laissera 
dilater par une pression moindre que celle qui est néces- 
saire à désuturer un crâne Je Sans. Celle hydrocéphalie 
est de toutes les formes, celle qui peut apparaître le plus 
tardivement; on peut encore observer son développement 
à 9 ans, & 12 ans môme. Dans un des faits de Boumeville 
(sarcome des parties latérales du bulbe et du cervelet) il 
s'agissait d'un enfant malade depuis l'âge de 10 ans. Lors 

()) Léos d'Astbos, Tumeurs do cervelet chea l'enfant. Revue des mal. de 
l'enfance, 1894. 
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du premier examen, a 12 ans, on avail Dolé que lesfonta 
nellesetles sulures étaient ossiBées; Phydrocf^phalic 
développa, et à la mort, à 14 ans. on constata que les su- 
tures fronto-pariélales et inter-pariétales étaient écart 
de2 kii millimètres. 

Le développement du crâne est progressif ; mais dans' 
cps iiydrocéphalies acquises tardives, il n'atteint générale- 
ment pas les dimensions excessives des hydrocéphalies du 
premier âge ; on n'y constate pas non plus certains signes 
propres aux hydrocéphalies précoces, tels par exemple 
que l'abaissement des globes oculaires. 

Les troubles cérébraux, somnolence, coma, diminuenfl 
assez souvent.ainsi que je l'ai remarqué, quand se produî^ 
la dilataLiondu crâne ; ce fait résulte probablement d'uiu 
décompression relative du cerveau au moment où les suto* 
res cèdent. Ultérieurement ces symptômes sont en rap| 
avec les variations de la pression intia-crânii^nne. 

Dans un certain nombre de cas it existe des phénomène! 
de paralysie, notamment de paraplégîc,qui accompagneo) 
et précèdent de peu l'augmentation de volume de la loto 
C'est de l'hydrocéphalie bien plus que de la tumeur qu'îli 
relèvent généralement. Il en est de même de l'état spaM 
modique des membres inférieurs que l'on constate I 
quemmenl à une certaine période. Dans quelques caf 
s'agit lie paraplégie spasmodique, incomplèle, avec exagi 
ration des réflexes et trépidation épileptoïde. Dans d'à 
très faits la contracture s'accentue de plus en plus. Elle s 
fait d'abord en extension, puis peut ultérieurement prendo 
le type de flexion forcée, quelquefois même avec des atti 
tudes bizarres. Dans mon observation Vlll les deux men 
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bres inférieurs contractures étaient fortemonl flécliis sur 
l'ubdomen, lespiedssouslcs fesses, de plus laj a mbc gauche 
étjiit repliée sous la cuisse droite, le pied gauche envarus 
forcé ; celte attitude était irréductible. Dans mon obser- 
vation IX, l'atlilude en ûexion, d'abord réductible, devint 
progressivement contracture permanente : la cuisse était 
Qéchie sur le bassin, la jambe sur la cuisse, le pied forte- 
ment en varus. 

A une période plus avancée il n'est pas rare de voir 
survenir des troubles trophiques. J'ai assisté (obs. VIII) au 
développement d'une escliaie trochantérieiinc. Chez un 
autre de mes malades (obs. IX) j'ai observé du côté des 
membres contractures des troubles trophiques de la peau, 
qui était devenue rugueuse, sèche, desquamante, comme 
ichtyosique. Dans un fait de Bourneville, il se produisit aux 
membres inférieurs une gangrène humide qui se compli- 
qua d'un érysipèle infectieux mortel. 

Le gâtisme est de règle chez ces malades. 

La durée de la maladie peut être relativement assez 
longue lorsqu'il ne s'agit pas de tumeurs tuberculeuses. 
Elle fut de Î8 mois dans mon observation VIII. Elle peut se 
prolonger trois ou quatre ans et même plus. La mort sur- 
vient généralement dans le coma, précédé ou non île crises 
convulsives. 

L'observation suivante est un type de cette forme d'hy- 
drocéphalie. 

Observation VIII (1), —Tumeur {gliomû)dit cervelet. — Hydrocéphalie. 

Le jeune Albert C..., Agé de 7 ans, entre dans nmn service le 
27 m&i 1892. 

(1) L. o'AsTHos, Tumeurs du cervelet clieil'oafanl, loc.cil. 
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AiMeédents héréditaires. — Lu mf-re est bien portanleet n'a jamslB* 
prËsenLé aucun trouble nerveux. Le père est fou ; il a donné des 
signes d'aliénation mentale pendant son service militaire, huit mois 
après son incorporation, et de nouveau treize mois après son ma- 
riage. Le grand-père paternel était alcoolic|ue et avait, au dire de la 
mère. des écarts d'intelligence. Les autres parents sont bien portants. 
II no semble pas 7 avoir de tuberculose dans la famille. La mère 
n'a jamais eu aucun symptOme syphilitique et n'a rien remarqué 
chez le père. L'enfant est né h. terme et la mère n'a jamais eu de 
fausse couche. 

AnlétiilenU personnels. -~ L'enranI a été nourri au sein par sa 
mère. Il a marché à 10 mois, a parlé de bonne heure. U n'a Jamais 
eu de convulsions. Les dents ont apparu assez tard, la première 4 
mois. 

Début de la maladie. — Depuis longtemps on avait noté des cé- 
phalalgies violentes, lorsqu'en février 1892 l'enfant fut pris de 
vomissements abondants sans nausées, ni vertiges. Peu de temps 
après il éprouvait des douleurs asseï fortes dans les jambes, douleun 
qui le réveillaient au milieu de la nuit et qui apparaissaicnl aussi 
dans la journée ; elles ont actuellement cotnplelement di.sparu. En 
même temps se montrèrent des troubles de l'équilibration ayanlles 
caractères les plus nets. 

Etat à Ventrée (27 mai 1893). — Cette incoordination motrice est 
le symptùme le plus manifeste que présente le malade. [1 y a un 
mois la station debout était encore possible, les yeux ouverts et les 
jambes écartées. Actuellement l'enfant a de la peine à se tenir 
debout, môme en élargissant sa base de sustentation. La démarche 
est nettement titubante : l'enfant s'avance les jambes écartées, les 
envoyant en avant comme un homme ivre, les bras étendus pour 
maintenir son équilibre. Le malade étant couché, il lui est diflicile 
de suivre avec la jambe étendue et relevée les mouvements de la 
main de l'observateur ; ce signe est plus marqué du cûté gauche. 
Aux membres supérieurs il n'y a pas d'incoordination à proprement 
parler, mais l'enfant tremble d'une façon très nette pour porter un 
Terre & sa bouche. 

Malgré ces troubles la force musculaire est conservée, aussi biea 
aux membres inférieurs qu'aux supérieurs. Le réflexe rotulien est 



irTDROCÉPHjlLlE SYMPTOMATIOUE DES TDMEUBS CÉRÉBRALES 227 

conservé à droite el parait aboli h gauche. Pas de trouble» de la 
sensibilité, ni aneslhésie, ni hyperesLhêsie, etc.. 

Pas de strabisme ni de nystagmus. La pupille réagit à la lumière 
et à l'accommodalion . L'acuité visuelle paraît conservée. Examen 
ophialmoscopique par le D' Guende: œdémo papillaire (saillie de 
4 dioptries) ; le^ liiiiiles de la papille sont absolument diiïuses ; le 
ré.seau veineux est conpesliotiné, les artères sont normales, mais 
les capillaires de la papille offrent un développement excessif. Prés 
de la papille, l'œdème recouvre par places les vaisseaux. Ces lésions 
caractéristiques de névrite optique âont éttalemeni développées des 
deux eûtes. 

L'état mental n'offre rien de particulier, le malade présente le 
développement habituel des enfanls de son âge et de sa condition. 
Pas de troubles de la parole. 

Le traitement anli-sypliililiquo est institué ; il ne donne au bout 
de quelque temps aucun résultat. 

Juillet. — Tous les symplîtmes se sont aggravés : la station debout 
et la marche sont devenues à peu pr^s impossibles. Soutenu sous 
les bras l'enfant progresse sur la pointe des pieds en équinisme 
forcé, n ne peut se tenir assis dans son lit, il retombe en arrière dès 
qu'on ne le soutient plus. Incontinence d'urine et des matières 
fécales. 

AoiU. — Les douleurs de léle reparaissent, Albert C... devient 
progressivement de plus en plus apathique et répond moins intelli- 
gemment aux questions qu'on lui pose, lia de la tendance à tomber du 
cûté gauche. Les membres inférieurs sont en extension, en contrac- 
ture commentante. I.ea réflexes roluliens sont maintenant exagérés 
des deux côtés. Les lésions de la papille ont augmenté, la saillie 
papillaire est de six dioptries. 

1 septembre. — L'enfant qui la veille, quoiqu'apathique, répondait 
encore aux questions, tombe brusquement dans une torpeur pro- 
fonde. Depuis quelque temps, on s'apercevait que la lôte augmen- 
tait de volume. Le Vi, les caractères de l'hydrocéphalie sont des plus 
manifestes : ecartement des pariétaux, bosse frontale surplombant. 
La mensuration du crâne donne pour la grande circonférence occi- 
pilo-frontale, ^5 centimètres 1/2. 

Octobre. — L'hydrocéphalie augmente tous les jours. Les facultés 
mentales sont de plus en plus atteintes, l'enfant est devenu Inca- 
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pable de comprendre un seul mot. CoaUacLure des membres infé- 
rieurs. 

Vers le milieu de novembre, il se produit un peu d'à m êlio ration 
dans l'élal général et surtout dins l'élat mental : on peul Hxer l'al- 
tention de l'enfant et se faire comprendre de lut. La jambe droite 
est en extension forcée ; la gauche, au contraire, s'est peu à peu 
conlracturée en Qexion ; on peul encore la déflécliir mais non sans 
douleur. 

nécembre. — Troubles visuels. Papilles à bords boursouflés et 
œdémateux. De temps en temps, céphalalgie. Vers la fin du mois, 
vomissements pendant deux ou trois jours. 

Janvier 1893. — L'intelligence est redevenue k peu près intacte. 
Mais l'enfant s'affaiblit tous les jours. Il tousse, il a de la diarrhée. 
H présente une eschare trochanlérienne a droite ; aussi reste-l-il 
couché constamment sur le cOté gauche, dans l'attitude chien de 
fusil, les membres inférieurs fléchis, le» pieds sous les fesses. A la 
fin du mois, la bizarrerie de cette altitude s'accentue encore : les 
deux membres inférieurs sont fortement fléchis et contractures, 
mais la jambe gauche se replie sous la cuisse droite, le pied gauche 
en varus forcé. 

13 février. — Examen ophtalmoscopique par le D' lîuende : 
L'œdème péripapillaire a complètement disparu. L'atrophie de la 
papille est évidente et l'on constate à sa périphérie un liseré blan- 
cliAlre ondulé. Diagnostic: atrophie papillaire consécutive À une 
névrite optique. 

Juin. — L'élat s'est progressivement aggravé. Au commencement 

du mois, les mensurations de la tête donnent les résultats suivants : 

Grande circonférence occipito- frontale ... 55 cent. 

Diamètre occipito-frontal 18 — 

Diamètre bi-pariétal 16 — 

3 juillet. — L'entant succombe. 

AuTOPsie. — Etant absent à l'époque de la mort de l'enfant, j'ai 
regretlé de ne pouvoir présider moi-même à l'aulopsie. Je donne 
ci-dessous les quelques notes recueillies qui m'ont été remises, 

On constate une hydropisie ventriculaire 1res abondante. A la 
coupe, il s'écoule environ un demi-litre de liquide. 
La pie-mére est fortement injectée. Les veines sont turgescentes. 
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La congestion est démontrée par le piqueté intense qu*offrent les 
coupes en tranches du cerveau. 

Le cervelet j notablement augmenté de volume, ne présente exté- 
rieurement aucune modification apparente à la vue. Mais une coupe 
de Torgane montre qu'il est le siège d'une dégénérescence ayant 
évolué probablement du centre vers la périphérie, sans toutefois 
atteindre cette dernière. La masse ainsi dégénérée ne rappelle nul- 
lement l'aspect de la substance caséeuse ; elle est molle et grisâtre 
comme les gliomes. Ce processus n'est pas localisé seulement au 
cervelet ; il s'étend sans limites bien nettes aux pédoncules céré- 
belleux et à la protubérance, et s'arrête en bas vers les pyramides 
antérieures du bulbe. En haut, les lésions suivent les pédoncules 
cérébraux, sans qu'on puisse assigner une limite précise à leur 
diffusion. Cependant les tubercules quadrijumeaux et les couches 
optiques sont atteints, mais pas dans leur totalité. 

L'examen des autres organes n'a pas été pratiqué. 

L'examen microscopique de la tumeur par le professeur Nepveu 
confirme le diagnostic anatomique de gliome du cervelet. 
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TUBERCULOSE ET HYDROCÉPHALIE 



Méningite tuberculeitse , — L'épanchement ventriculaire. — La dis- 
location des os du crâne. — La forme hydrocéphalique de la mé- 
ningite tuberculeuse. 

Tubetxules cérébraux. — Les phtisies cérébelleuses et l'hydrocépha- 
lie. — Importance pathogénique de la méningite de voisinage. — 
L'évolution clinique. 



La dénomination d'hydrocéphalie aiguë appliquée à la 
méningite tuberculeuse n'a plus actuellement, ainsi que je 
Tai dit, qu'une valeur historique, et sous le nom d'hydro- 
céphalie aiguë j'ai décrit des affections tout autres que la 
méningite tuberculeuse. 

Mais si dans la tuberculose, d'une manière générale, 
les granulations et les tubercules constituent les lésions 
essentielles, il faut tenir compte cependant des processus 
anatomiques secondaires, parmi lesquels les exsudations 
séreuses, qui peuvent influer beaucoup sur la physiono- 
mie symptomatique de la maladie : telles, par exemple, 
les pleurésies, l'ascite, etc. 

Du côté de l'encéphale, la tuberculose peut évoluer 
chez l'enfant sous deux formes anatomo-cliniques, d'une 
part comme méningite tuberculeuse, d'autre part comme 
tuberculose locale : tubercules cérébraux. Dans ces deux 
formes peut se développer un épanchement hydrocépha- 
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lique.àcamclères d'ailleurs absolument différetits dans les 

deux cas. 

1. — néninglte tubercnleuae. 



Dans la méDingite tuberculeuse il existe presque tou- 
jours un certain degré dVpanchcmenl ventriculaïre. Le 
fait n'est pas absolument constant; mais très habituelle- 
ment on trouve dans les cavités venlriculaires de 50 à 
60 grammes en moyenne d'un liquide plus ou moins lou- 
che, floconneux, alcalin et tiès légèrement albumineux. 

Cette quantité peut Ctre beaucoup plus considérable, 
s'élever à 150 grammes par exemple. Aussi certains au- 
teurs croient-ils pouvoir distinguer au point de vue ana- 
toniiquc deux Formes de méningite tuberculeuse, qu'ils 
rapprochent des formes analogues de la péritonite tuber- 
culeuse : l'une avec beaucoup de tubercules et peu de 
liquide, l'autre avec beaucoup de liquide et peu de tuber- 
cules. 

Le liquide se répartit comme si&ge dans l'espace sous- 
orachnoïdien et dans les cavités ventriculaires, qui com- 
muniquent habiluellcment largement entre elles, contrai- 
rement à ce que l'on observe dans certaines hydrocé- 
phalies. La prédominance du liquide dans l'une ou l'autre 
région peut ôtre en partie en rapport avec la répartition 
môme des lésions anatomiques. La genèse de l'épanche- 
ment veniriculaire est complexe. Il paraît dû dans quel- 
ques cas à la lésion des membranes épendymaires, en- 
flammées, opaques, chagrinées, quelquefois ramollies; on 
constate aussi quelquefois la présence de granulations tu- 
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berculeuscs sur les plexus choroïdes, dont dépend en grandq 
partie la circulation venlriculaire. 

La composition du liquide dans la miSningite tubercu*! 
leuse a pu Être dtudiée du vivant du malade, grâce h la 
ponction lorabairc.On retire généralement un liquide clair, 
mais qui se trouble au repos par la formation d"uu coagu- 
lum qui rosie en suspension. Les auteurs sont d'accord 
pour reconnaître que l'albumine y existe en proportio 
lativement assez considérable : 1 à 2,5 0/00. Celte propor-i 
tîon n'est cependant pas absolument constante : dans nté 
cas de méningite tuberculeuse je retirai parla ponction* 
lombaire 95 centimètres cubes d'un liquide clair comme 
de l'eau de roche, dont la teneur en albumine ne dépassait 
pas 0,40 0/00. 

La pression intra-venlriculaire est souvent très aug- 
mentée dans la méningite tuberculeuse, ainsi qu'on a pffl 
le reconnaître également par les ponctions lombaires ; 
pression du liquide céphalo-rachidien y a été quelquefois ' 
trouvée de : 320,480, 800 millimètres. Dans ces formes à 
épanchement relativement abondant, la pression du liquide 
distend l'enveloppe crânienne. Elle est même capable, à 
un âge où les sutures n'ont pas encore la solidité qu'elles 
auront plus tard, de disjoindre les os du crâne, Parrot (1) 
chez des enfants de 9 mois, de 2 ans, de 3 ans, a constaté 
celle disjonction et l'épanchement entre les os désunis 
d'un Quide sanguinolent dû à la rupture des liens Sbro-a 
vasculaires ; l'écartement a dans ces cas sa plus grandO'J 
largeur au niveau des sutures coronale et sagittale, prësdu 
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bt'cgma où il peut ulteiodre jusqu'à 3 et 4 millimèlres. 
Cette IiisioQ u'eal d'ailleurs pas spiîciale à la méningite tu- 
berculeuse, mais il toute méoiiigile capable de déterminer 
une augmentation de pression intra-crânienne. 

Voici la relation d'une des autopsies de Parrot (enfant de 2 ans) : 
«prés avoir enlevé les parties mollea ijui enveloppent la calolle crd- 
nicnne, on voit une assez large fontanelle et au niveau de la suture 
coronale une saillie de I à 2 millimèlres, d'une leinte rouge due à la 
présence d'un liquide sanguinolent. La même lésion exisle, bien qu'4 
un moindre degré, sur le trajet de la sagittale et du lambda. 

Il s'échappe une grande quantité de liquide au moment de l'ouver- 
lure du crâne. L'encéphale pèse IHO grammes, il est trî's mou sur- 
tout au niveau do ses parties commissurales. Les circonvolutions 
sont e:ccessivement aplaties. Il y a des granulations tuberculeuses 
autour des vaisseaux de la base, notamment dans la scissure de Syl- 
vius. Les ventricules latéraux sont élargis. 

Dans te sommet du poumon gauche il y a une caverne qui con- 
tient une matière casêo-pl&lreuse. 

La symptomatologie de la méningite tuberculeuse, do- 
minée par l'iofection bacillaire, est loin d'être commandée 
parla granulatiou seule; une part considérable dans la 
production des symptômes revient aux Idsions secondai- 
res: exsudât fibrino-purulent, lésions vasculaircs et encé- 
phaliques, hydrocéphalie. 

Est-il possible de décrire, en rapport avec l'abondance 
de répanchement,une forme hydrocéphalique de la ménin- 
gite tuberculeuse, est-il du moins possible dans la com- 
plexité symptomatique de reconnaître les manifestations 
propres de cet épanchemenl? » Après avoir i-atlaché à 
cette cause, dit Rendu (1), l'assoupissement, le coma, la 



(IJ Rekdu, Thtseile Paris, 187*. 
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résolution paralytique des membres, les cris de di 
la dilittatioQ des pupilles etc., on a successivement enlevé 
à l'hydrocéphalie toute influence sur la production de ces 
phénomènes. » Le coma notamment peut exister durant 
tout le cours de la maladie sans qu'à l'autopaie on trouve 
toujours une hydrocéphalie notable. Dans la première en- 
fance touterois, où la méningite tuberculeuse est moins 
rare que ne l'écrivent encore bien des auteurs, Fourel (i) 
croit pouvoir distinguer deux formes cliniques, l'une 
bruyante, l'autre tranquille, en rapport avec la nature des 
lésions anatomiques. Dans la première, l'agitation domine, 
les enTants crient sans cesse, les convulsions sont conti- 
nues: h l'autopsie on constate surtout des phénomènes 
congestifs. Dans la seconde, le coma est précoce, il n'y a 
pas de cris, pas de convulsions, les enfants s'éteignent 
lentement: comme lésions, c'est l'œdème qui domine et 
l'on constate parfois une hydrocéphalie ventriculaire très 
marquée. 

Plus que ces caractères symptomalîques, croyons-nous, 
certains signes physiques peuvent être de quelque valeur 
dans l'appréciation de l'abondance de l'épanchement. C'est 
en premier lieu le développement des veines sous-cuta- 
nées du crâne, circulation supplémentaire qui dénote 
l'excès de pression intra-crànienne. Ce sont, dans quelques 
cas, les modifications subies par l'enveloppe crânienne. 
Dans la seconde enfance, la disjonction des os du crâne, 
décrite par Parrot, n'atteint pas un degré suffisant à la 
faire reconnaître pendant la vie. Mais chez les jeunes 

{l) FouHEL, De la méningite tuberculeuse de la première enfance. ThËse 
de Noue;, ISSe. 
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enfants au-dessous d'un an la saillie de la l'ontanelle anté- 
rieure, qui bombi; sous l'influence de la pression interne 
et fait percevoir les battements du cerveau, est un signe 
important en rapport avec l'augmentation de la pression 
intra-cr&nienne. 



n. " Tubercule H eérébFKux. 

Dans la méningite tuberculeuse, l'i^panchement ventri- 
culaire ^ peu prf^s constant et génii raiera en l modéré no 
se traduit pas dans le tableau clinique par des caractères 
bien spéciaux. Il n'en est pas de m6me daus la tuberculose 
cérébrale. Ici, tantôt il y a absence complote d'épancbe- 
ment ventriculaire, tantôt par contre cet épancbement 
est tellement abondant qu'il se manifeste par les caractères 
typiques de l'hydrocéplialie chronique ; c'est en grande 
partie afl'aire de localisation. Il en est des tubercules céré- 
braux comme des autres tumeurs de l'encéphale, et ce sont 
surtout les tubercules de la loge cérébelleuse, les phtisies 
cérébelleuses, qui se compliquent d'hydrocéphalie. 

fleubner (1) a vu chez un enfant de six mois l'hydrocé- 
phalie dépendre de tumeurs tuberculeuses multiples dans 
les tubercules quadrijumeaux, la protubérance, la moelle 
allongée, le cervelet. Généralement celte forme d'hydro- 
céphalie est plus tardive. Voici un fait que j'ai observé 
chez un enfant de 5 ans. 



R, Tumeurs tuberculeuses du c 
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Obseuvatio» IX. — Tuberculose du cervelet. — Hyilrocéphalie (1), 

Eugénie .,, âgée de !i ans, enlre dans mon ser\-ice le 13 fé- 
vrier 1893. 

CeUe enfiint, née à terme, avait bien marché jusqu'à il y a deux 
mois. A celle époque elle fui prise de céphalée. La marche devint 
diflicile, puis bientûl impossible. Od cnnslala que les yeux étaient 
déviés en dedans. Des vomissements se produisaient de temps e 
temps. Quelques crises convulsives longuement espacées. incontU 
nencc fécale et urinaire. 

Le (lére, Agé de 42 ans, a eu un chancre au gland suivi d'un bubon I 
non suppuré. Pas d'alopécie ni de plaques muqueuses; quelques j 
glandes au cou. La mère est morte à l'hi^pilal de suites de couches j 
le 24seplejnbre 1892. 

A l'entrée (13 février] l'intelligence de l'enfant est tout à fait ob-- 
luse ; pourtant elle répond à quelques questions ; elle pleure si oa J 
fui dit que ses parents ne viendront pas la voir. 

Pas de paralysie complète; l'enfant eiécute des mouvementfl 1 
dans son lit, mais elle ne peut se tenir sur ses Jambes, ni marcher, J 
La sensibilité est légèrement exagérée. Les réflexes rotuliens ne J 
se produisent qu'après des percussions répétées. Gâtisme. 

EJ:amen oculaire par le D'Guende : Strabisme convergent double: 
champ d'excursion restreint, mais égal pour les deux yeux. En 1 
somme, paralysie incomplète des deux sixièmes paires en faveur 1 
de soDorigine nucléaire. Dilatation pupillaire ; réaction pupillairaJ 
très faible. Névrite optique double, arrivée h la phase ultime (ré- I 
gression, atrophie]. 

Pus de paralysie faciale. 

27 février. — L'œil gauche parait plus convergent que le droiU j 
L'enfant n'y voit presque pas et tâtonne pour saisir des objets gros 1 
et brillants. Quelques vomissements alimentaires. 

En mars, se produisent quelques vomissements non alimentaires I 
en fusée. La déglutition devient difficile. Quelques crises convul- 
sives avec écume à la bouche. 

Traitement. — lodure de potassium. 

15 avril. — Les vomissements et les crises ont cessé. Légers maui 1 



(!) LAoM d'Astros, Tumeurs du cervelet obei l'enfant. Loc. c 
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de lêle. Les pieds se cuDlracLent nellemenl en varus. De plus la 
peau des jambes est le siège de troubles tropliiriues bien marqués : 
elle devient rugueuse, sèche, desquamanle, comme icIityosiquB. 

Le 2i, la conlracture s'exagère aux membres inférieur*. La cuisse 
est fléchie sur te bassin, la jambe sur la cuisse, le pied toujours en 
ranis. La contracture est plus marquée du cOlé gauche. 

Au commencement de mai, surviennent des vomissements qui 
se reproduisent à intervalles. 

Le 17. — Etat comateux profond, avec respiration stertoreuse, 
mais sans convulsions, qui dure toute la journée. Le lendemain 
cette crise cesse. 

Le 29. — La contracture en De.xion des membres inférieurs s'est 
encore exagérée ; elle est aujourd'hui aussi marquée à droite qu'à 
gauche. Depuis quelques jours la U'ie parait augmenter de volume ; 
la calotte crânienne se distend : les sutures, non complètement ossifiées, 
s'élargissent. 11 existe une hydrocéphalie bien nette. 

Le 3 juin. — L'accroissement de ta tête est surtout marqué au 
niveau des régions pariétales. Vue par en haut, la tète a une forme 
triangulaire ou piritorme, à grosse extrémité postérieure. La grande 
circonférence o ce i pi to- frontale mesure 53 centimètres et demi. 

Diamètre occ i pi lo- frontal ; t7 centimètres. 

Diamètre bi-pariétal: IS cm. 1/2. 

Demi-circonférenco bi-masloïdienne (par le vertex): 40 centimè- 
tres. 

Demi-circonférence occipilo-frontale (de la racine du nez à la 
protubérance occipitale): 3i centimètres. 

Le 4. — Crises convulsives avec écume h la l'ouche. 

L'enfant meurt dans le coma le f S juillet. 

AiiTOPSie. — A l'ouverture du crâne s'écoule une certaine quan- 
tité de liquide. Les deux liémisphères cérébraux sont nettement 
fluctuants. Il existe une hydrocéphalie venlriculaire avec dilatation 
considérable des ventricules latéraux. Les parois des ventricules 
sout molles. La totalité du liquide recueilli s'élève à 320 centime- 
Ires cubes, Les hémisphères cérébraux proprement dits ne présen- 
tent aucune altération particulière. 

Le chiaamades nerfs optiques est infiltré ; les nerfs optiques sont 
blancs et pâles. Moteurs oculaires romiriuns, normaux. Les moteurs 
oculaires externes paraissent a 



Les pédoncules cérébrau.^, la protubérance el le bulbe ne préseo- 1 
tent aucune lésion visible e\térieuremenl. Inlérieurement les coupes 
démontrent l'ialégrilé de ces mêmes organes, notamment au niveai) 
de l'origine (eminenfia (cres) et des fibres du moteur oculaire externe. 
Le plancher du quatrième ventricule est intact. 

Les lésions atteignent seulement le cervelet, qui présente à h 
partie postérieure de l'héniisphère gauche une grosse masse induré^fl 
jaun&lre, du volume d'une noix. Cette tnmeur caséeuse 
mollic en partie sous l'apparence d'une caverne tuberculeuse, i 
occupe la partie de l'hémisphère la plus voisine du lobe médian^l 
tandis que les régions antérieure, supérieure et externe sont sainei 
Le lobe médian (vermis) et l'hémisphère droit sont cumplèlemei 
intacts. 

Poumons. — Le gauche est congestionné. A droite, grosganglio 
caséeux, du volume d'un petit œuf, attenant aux bronches ; danil 
le poumon, quelques tubercules peu abondants, à l'union du lobé.J 
moyen el du lobe supérieur. 

Foie. — Gorgé de sang. Pas de tubercules visibles à sa surface | 
ni dans son épaisseur, 

La raie, petite, présente h sa partie inférieure de petits tuberculei 
de la grosseur d'un grain de mil. 

Au point de vue des l^siojis anatomiqiies, il est un point ' 
important à faire ressortir dans la tuberculose cérébrale. 
Bien que, par opposition aurlout avec la méningite ttiber- 
cuieusc, on doive la considérer comme tuberculose locale, i 
il est cerfain que souvent les méninges avoisinantes pré-| 
sentent un envahissement plus ou moins étendu de lésionsl 
tuberculeuses. La tuberculose cérébrale n'est donc pas une 1 
afTcction aussi complètement localisée que peuvent l'ètraj 
certaines autres tumeurs encéphaliques. Dans les tubcr- 1 
cules qui occupent la loge ciSrébelleuse et d'une manière ' 
plus générale la base de l'encéphale et le voisinage des lacs 
sous-arachnoïdiens, il est rare que les méninges de la base 
ne présentent pas certaines lésions. Dans le fait ci-dessus 



TUBERCULOSE ET H YD HO CEPHALEE 239 

notamment, les nerfs optiques étaient réellement infiltres. 
Il existe souvent autour du ou des tubercules primitirsune 
zone plus ou moins étendue d'infection de voisinage. 

Dans V interprétation palhogéniqiie de l'hydroct^phalie 
il faut tenir compte de ces constatations aualomiqucs. La 
théorie mécanique que j'ai exposée dans le chapitre pré- 
cédent peut vraisemblablement s'appliquer à un certain 
nombre d'hydrocéphalies qui se produisent secondairement 
aux tumeurs tuberculeuses. Mais il est certain, ici peut- 
être plus qu'ailleurs, que le développement d'une hydro- 
céphalie n'est point toujours en rapport avec le volume 
de la tumeur et son voisinage des voies veineuses. Dans 
le foil ci-dessua par exemple, la tumeur tuberculeuse oc- 
cupait la partie postérieure de l'hémisphère gauche du cer- 
velet au voisinage du lobe médian ; mais celui-ci était in- 
tact et les veines de Galien échappaient certainement à une 
compression directe. Il existe d'autre part bien des obser- 
vations, comme j'en ai publié ailleurs, ofi la phtisie céré- 
belleuse, malgré le volume de la tumeur tuberculeuse, 
évolue jusqu'à la mort sans déterminer d'hydrocéphalie 
manifeste. Dans la genèse de l'hydrocéphalie, il faut te- 
nir compte très vraisemblablement de la possibilité de cotte 
infection de voisinage, que je signalais tantôt du cûté des 
méninges surtout dans la région des lacs cérébelleux sous- 
arachnoïdiens. Je crois avec Henoch (1) que lu Ihéoriemé- 
canique de l'hydrocéphalie par compression veineuse n'est 
pas seule admissible dans ces cas etqu'il faut h mettre éga- 



(1) Hmoch, Leçons cliniques sur les maladies des enfants. 
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lement on ligne tic compte, comme cause île raccumuia'J 

tion séreuse, un é(aL d 'irrita lion, provenant de la pîe-mèn 

qui recouvre tes tubercules, el transmis parla toile clioroïJ 

dîenne à l'épendyme des ventricules », ou aux plexus cho-fl 

roïdes. 



Dans la symptomalologie giînérale des tumeurs 
braies, ces faits présentent quelques caractères cliniquei 
spéciaux. 

Les tumeurs non tuberculeuses évoluent souvent sani 
donner lieu à aucun phénomène convulsif. Par contre 
dans les tubercules cérébraux, les convulsions ne man- 
quent pas à quelque moment de la maladie. Elles peu- 
vent marquer le début de la tuberculose cérébrale eo 
même temps que la céphalalgie et les vomissements et 
bien avant le développement de l'hydrocéphalie. Elles 
peuvent survenir par crises dans le cours de la maladie. 
Elles sont souvent un phénomène terminal. Nolhnagcl 
considère comme un etîet de l'exagération de la pressionj 
intra-crâniennc et de la compression cérébrale. Nous la 
croyons bien plutôt d'origine irritative; leur apparitioal 
est en effet assez en rapport avec la nature infectieuse ooj 
inflammatoire de la tumeur cérébrale. 

Au point de vue des troubles de la vision, si toutes lei 
tumeurs du cervelet peuvent aboutir à la névrite opliquBj 
l'évolution de la névrite optique est généralement plus r 
pide cl la cécité plus précoce dans la tuberculose du cei 
velet que dans toute autre tumeur. 

La marche de la maladie vers la terminaison fatale e 
également plus rapide dans la tuberculose du cervelel 
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L'hydrocéphalie dans les tumeurs de nature différente peut 
avoir une marche chronique et permettre une survie de 
plusieurs années. C'est par mois seulement que compte la 
phtisie cérébelleuse : lorsque l'hydrocéphalie se développe» 
la mort est proche ; dans le fait ci-dessus elle est survenue 
moins de deux mois après le début apparent de Thydrocé- 
phalie. 
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CHAPITRE XIII 

HYDROCÉPHALIES HËRÉDO-STPHILITIQU ES 



Hislorique. — Les hydrocéphalies dans [es famillea syphilitiques.' 
Nature et pathogénie de Thydrocéphalie hérédo-syphililique. — Hy- 
drocéphahe paru-syphiliLique (Fournier) et hydrocéphalie syphi- 
litique. — InflueDce dyslrophique de ['hérédo-syphilis sur le cer- 
veau de l'embryon. — La syphilis cérébrale héréditaire pi-êcoce. 
La syphilose ventriculaire aiguë, L'épendymite syphililîque. — 
Les lésionsayphilitiquescomple.ies. — La pachyméningile syphi- 
litique. ~ 
RclatioD de l'hydrocéphalie avec les autres accidents syphilitiqni 
Caractères cliniques des hydrocéphalies hérédo-sypbili tiques. 



La relation causale qui relie assez souvent l'hydrocé- 
phalie à la syphilis héréditaire est de connaissance récenle ; 
elle a pu mâme être uiéc ou du moins mise en dotite par 
un certain nombre d'auteurs. 

Parmi les pédiatres français, Roger (I) n'aurait jamais 
constaté de relation de causalité entre les hydrocéphalies 
ou autres idioties congénilales et la syphilis; pour Par- 
rot (2), l'origine syphilitique de la syphilis n'est nullement 
démontrée. Ilenoch (3) conteste expressément qu'il y ait 
une relation entre les deux maladies, et Baginsky (i) ne 

(I) RODRH, Rtch. clin, sur la mala/He* de rtafanee, t II. 1883. 
(3) Pahhdt, La typkilia htrédilair» et le rachitûine, 1886. 

(3) UE.10CH, Voriesitngen abtr Kiiulerki-aiikheiUii. Berlin, IHS9. 

(4) Baoinskt, Uhrbuchder KiadtrktaiikheUen, 1S93. 
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signale nullement la syphilis dans l'étiologie de l'hydrocé- 



BcErenaprung (i) paraît avoir été le premier à signaler 
rbydrocéphalie dans la syphilis héréditaire : sur 99 cas de 
syphilis héréditaire il rencontra 5 hydrocéphales ; l'auteur 
ne semble pas avoir allaché grande importance à cette 
constataliou. il se contente d'énoncer que 4 de ces enfants 
étaient hydrocéphales à la naissance. Plus récemment 
Véronèse (2) écrivait : « Il n'est pas rare que l'enfanL sy- 
philitique quelques mois ou quelques années plus lard soit 
atteint d'hydrocéphalie interne avec fort épaississement 
de l'épcndyme. u En France, lA. le Prof. Foumier(3)a 
alTirmé très nettement dès 1880 ta relation des deux af- 
fections et depuis dans ses publications ultérieuresa tou- 
jours considéré l'hérédité syphilitique comme une des 
causes les mieux avérées de l'hydrocéphalie. 

En 1886 Saudoz (4) apporta des observations proban- 
tes à l'appui de cette opinion. Les conclusions de son mé- 
moire sont les suivantes : « 11 existe une hydrocéphalie 
syphilitique. Elle est congénitale et se développe dans 
les premiers mois de la vie. Sa cause réside très proba- 
blement dans une inflammation de l'épcndyme ventricu- 
laire et des plexus produite par la syphilis héréditaire. » 
— En 1888, Négrié (5) publiait une observation qu'il don- 

|i; BrnEispRLNo. Dte heieditaïf i>>/phiiis. Berlin, 1861, 

(2) VinnnÉBE, byphtliii aU àliologisches Moment bei Erkrankungen 
Wiener Mm, 1883 

(3) FouaiiER, Syphilis el Manage, 1H80. — Sijpkilit k&éililaire lanlive, 
1S86. 

(t) Sanpoz, Conlnbutitin h. I étude de l'iiydrocùpholie interne dans la sy- 
philis hérédilaire Htv méd de la SuUae Romande, i%se. 

(Sj NfnRiK, Sur un cas il hyi]iuL.i^[ihalie aypliilitii|ue congé^ilalc. Juui-n. 
de méd. de iioi-deaux, 18B9. 
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: fait d'hydrocéphalie syphilitique. 



1891 avec trois fails àl'î 



ppiii j'éludîai l'hydrocéphalie hé- 
rédo-syphilitique et formulai au point de vue pathogéni- 
quc les conclusions suivantes : " L'hydrocéphalie hérédo- 
syphililique reconnaît au moins deux modes pathog<^niques 
de développement : 1° Il existe une hydrocéphalie de nature 
syphilitique, due à des lésions spécifiquement syphililï- 
ques de l'épendyme et de la ri^gion opto-striée. 2° II existe 
très probablement une hydrocéphalie d'orîgtne syphiliti- 
que par arrêt de développement du cerveau sous l'influence 
dystrophique de la syphilis des parents u (1 ). Le professeur 
Fournier (2) a pleinement souscrit à cette manifere de 
voir. — fleller (3), en 1892, a relaté une observation d'hy- 
drocéphalie chronique par syphilis héréditaire guérie par 
le traitement spécifique. 

Parmi plusieurs travaux publiés plus récemment, je si- 
gnalerai un mémoire important de Ilans EIsner (4), au- 
quel j'aurai occasion de faire plusieurs emprunts, et en 
France la thèse de Vaquié (a). Enfin Moncorvo (ti) vient 
de relater un certain nombre de fuits (19 obaerv.) à l'ap- 
pui de l'origine syphilitique de l'hydrocéphalie. De son 
enquête, il conclut, de façon un peu trop absolue à mon 

(1) Lion d'Asthos, L'hydrocéphalie hérêdo- syphilitique. Rea. des mal. dt' 
renfancK. 1891. 
(2| FouHSiEFi, Le> affeetiom parasyphUitiqufl, 1894, 

(3) Heller, Un cas d'hydrocéphalie chronique par syphilis hérédilnirv, 
Deutêch. med. Wochensc., !B92, 

(4) H*Ms Elsseh, Hydrocéphalie et syphilis congénitale. Jahrbuek fli¥'- 
Kinderheiikunde, lft96. 

(5) Vaquié, De C hydrocéphalie héridosyphilitique. Thèse de Toulouse, 
1BS6. 

f6j Moncorvo, Sur la pHthogénÎB de l'hydrocéphalie congénitale, Jovm. 
de clin, et de théi-ap. infantiles, 1891, u» 43 el luiv. 
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avis, H que les cas d'hydrocéphalie congfînitale tiennent 
toujours à l'influence directe ou indirecte de l'hérédo- 
syphilis n. 



Cette considération que l'hydrocéphalie comme la syphi- 
lis héréditaire est le plus souvent congénitale ou se mani- 
feste durant les premiers mois de la vie fait déjà présumer 
la probabilité de relations entre ces deux affeclions. Des 
preuves sérieuses viennent démonirer la réalité d'une vé- 
ritable connexion causale , je les emprunterai surtout à 
Fournier et à Elsner. Elles sont de plusieurs ordres. 

lo Fréquence avec laquelle se présente C hydrocéphalie 
chez les enfants issus de souche si/phililique. Fournier a 
observé pour sa seule part plus d'une trentaine de cas de 
ce genre dans sa clientèle privée, et il ena relevé un bien 
plus grand nombre encore, dit-il, dans les observations 
d'hérédo-syphilis publiées par divers auteurs. Moncorvo 
dans ses enquêtes familiales a noté également la fréquence 
de la syphilis paternelle. 

2° Conditions dans lesquelles se présentent les cas d'hy- 
drocéphalie dans certaines familles, notamment fréquence 
des avortements dans ces familles. Elsner, qui observant 
dans un milieu hospitalier n'a pas été à même de con- 
nfdtre avec certitude les antécédents morbides des parents, 
y arrive indirectement avec certaines probabilités parla 
fréquence des avortements ou des accouchements préma- 
turés. D'après une statistique portant sur 420 femmes, 
il constate que cette fréquence est très grande d'une part 
chez les femmes syphilitiques (ce qui est un fait bien connu], 
d'autre part chez les mères d'enfants hydrocéphales sans 
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syphilis apparente ; beaucoup plus granJe et à peu près 
égalomenl liaus i:es deux cas que chez les mères d'enfanls 
malades de toute autre airecliou. Cette observation vient à 
l'appui de roi'iginc syphilitique de l'Iiydrocéphalie ; toute- 
fois la statistique d'Elsner est un peu restreinte car elle ne 
comprend que 18 cas d'hydrocéphalie démontrée. 

Dans les Tamilles syphilitiques avérées ou grandement 
suspectes on peut observer une alternance probante d'avor- 
temcnts et de produits hydrocéphales. Lancoreaux (I) men- 
tionne UQ cas observé à La Haye : Une femme syphilitique 
qui avait eu déjà trois enfants morts, accoucha d'un enfant 
hydrocéphale qui était paralysé du cûté gauche et mourut 
k l'âge de fi mois. Morgan (2) rapporte le fait d'une famille 
dans laquelle la mère syphilitique eut d'abord deux ju- 
meaux qui moururent l'un et l'autre de syphilis conslîlu- 
tionnelle ; un troisième enfant mourut peu après la nais- 
sance d'hydrocéphalie. 

On assiste quelquefois à de véritables catastrophes c 
séries, comme dit Fournicr, témoins les faits suivants : 

Cas de Bœreusprung : 7 grossesses. 

Première grossesse, Enfanl né mort à 8 r 

Seconde « Enfant mort-né. 

Troisiftme » Enfant mort-né. 

Quatrième •> Hydrocéphale mort à 5 ii 

Cinquième >■ Avortemenl. 

Sixième » Enfant syphilitique. 

Septième » EnTant sypliili tique. 

Autre cas de Beerensprung : 14 grossesses. 

IDLakmbeaux, Traita de la syphilit, Paris, 1866. 

|2) MoBOAM, Hereditary syphilis. Mrd. Press and. circul., 4 août 1868. 
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Première grossesse. Enfanl mort-né au "° mois. 
Seconde » EnTanl syphilitique mort à 1 an \/i. 

Troisième » Hijdrocéplialc mon à 1 an i/3. 
Autres grossesses donnant des enfants ou morts-nés, ou syphiliti- 



Fait de Hutchinson : père syphilitique et mère saine. 
Première groasesse. Enfant syphilitique et hydrocéphale. 
Seconde » Enfant mort à 10 mois. 
Troisième » Enfant né mort et macéré. 

Quatrième » Enfant syphilitique et hydrocéphale. 

Fouraîer cite le fait d'un de ses clienlsqui avait eu l'imprudence 
de se marier en dépit d'une syphilis très iucomplétement traitée et 
donna naissance à 3 enfants hydrocéphales, dont deux moururent 
immédiatement et dont le troisième survécut. 

Nous trouvons dans le mi^moire d'ElsDer des faits ana- 
logues : 

Obs. I d'Elsner ; 7 grossesses. 

Il y eut 3 avortements au 4* mois, I avorlement dans le 2< mois. 

Le dernier enfant élait hydrocéphale. 

Obs. VlU d'Elsner : 5 grossesses. 
Première grossesse. 
Seconde " 

Troisième " 
Quatrième 
Cinquième » 

Obs. XV d'Elsner : Le p 



Entant hydrocéphale. 

Avortement. 

A vertement. 

Avortement. 

Enfant mort & i semaines. 



un chancre. 3 enfants. 
Le premier mort-né, de 7 mois 1/2, 
L« second mort-né, de 1 mois )/2. 
Le troisième né prématurément de 4 semaines: kydrt 



'.éphale 



Ces différents faits sont assez probants par eux-nn'mes. 

â" Coexistence chez le m^me sujet de rhydrocéphalie 

et des symptômes caractéristiques d'hérédo-syphilis. Cette 
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coexisloDce esl signalée dans un cerlain nombre d'observa-J 
tioos, L'objection îisa valeur comme argument démons- 
tratif c'est que la syphilis héréditaire étant relativemenl 
très commune dans les premiers mois de la vie, celte co< 
exisLcace peut Être pure coïncidence sans dépendre d'allé 
cunc relation causale. Pour résoudre la question il faut 
établir la fréquence relative des symptômes d'hérédo-sy- 
philis chez les enfants non hydroci^phales en général et 
chez les enfants hydrocéphales. EIsner, sur un nombre coït 
Bidérable d'enfants de moins d'un an observés de 1890 1 
1896, arrive à celte conclusion que la proportion des 
fants atteints de syphilis manifeste varie d'une annéel^ 
l'autre entre 0,6 et 1,4 0/0, Or, sur 18 enfants hydrocé^ 
phalcs provenant du même service, :î présentaient simul* 
tanément des signes manifestes d'hérédo-syphilis. 
à-dire dans une proportion de 16,6 0/0. Il ressort de CM 
chiffres que la fréquence des manifestations syphilitiquei 
est relativement beaucoup plus grande chez les eafauti 
hydrocéphales que chez les autres enfants. 

Mais la syphilis existe souvent h l'état latent; on eal 
en droit de la soupçonner lorsqu'on constate chez des ea 
fants du premierâge une hypertrophie du foie et de la rat^ 
qui. bien que pouvant relever d'aulres causes, est le pliu 
souvent un effet de la syphilis. Or, EIsner sur ses 15 hydrt 
céphales sans syphilis manifeste constata chez 2 d'entn 
eux une hypertrophie simultanée de la i-aleetdu foie, cha 
2 autres une hypertrophie de la rate seulement. C'est u 
proportion bien supérieure à celle que l'on constate che] 
les enfants non syphilitiques. Et en eifet. les recherche! 
statistiques d'EIsner quant à la fréquence relative de llj 
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tuméfaction de I» rate et du foie chez les enfants de la pre- 
mière année makdes d'afTections diverses, chez les enfants 
syphilitiques, et chez les enfants hydrocéphales sans sy- 
philis apparente, lui donnent les résultats suivants: 

Hjpprtroplil» du Mo Hyperlpophle ds U Hypmirophie dn 

Kuseinble de» enfaDts. 4,6 0/0 5,:) 0/0 

Enfanls syphiliUques . 27,2 0/0 10 0/0 5,8 0/0 
Enfants hydrocéphales 

sans syphilis apparente . 13,1/3 0/0 13,1/3 0/0 

On est autorisé d'après ces chiffres & supposer qu'une 
partie de ces hydrocéphales sans syphilis apparente (liaient 
néanmoins porleurs d'une syphilis latente. De l'ensemble 
de ces recherches il ressort que l'existence d'une syphilis 
en évolution ou en puissance est proportionnellement 
beaucoup plus fréquente chez les hydrocéphales que chez 
les autres enfants du même &ge,et que la coexistence de 
ces deux affections ne saurait dès lors être le fait d'une 
coïncidence fortuite. 

L'influence causale de la syphilis héréditaire dans la 
production de l'hydrocéphalie ost.ce me semble,8uffisam- 
ment démontrée. Il convient de rechercher maintenant en 
quoi consiste son véritable rôle écologique et par quel 
mode pathogénique elle la détermine. 

N&tare et pathogénle des* hydrocéphalies 
hépédo'Sj'phlIitiqnrN. 



La syphilis héréditaire atteint l'organisme du fœtus de 
diverses façons. Elle ne produit quelquefois que des trou- 
bles de nutrition, généralisés à l'ensemble de l'organisme 



CHAPITRE XIII 



OU plus OU moins localisés, par son influence dyslrophi 
que bien mise en relief par le professeur Fournier. Elli 
peut détcroiiner d'autre part, du côlë des tissus et des orga- 
nes, des lésions de nature spécifique. J'ai cherché à établir 
dans un mémoire précédent que ia syphilis héréditaire 
pouvait produire des lésions cérébrales et aboutir à l'hy- 
drocéphalie par ces deux processus différents. Je crois 
encore aujourd'hui que l'on doit distinguer nettement deux 
formes palhogéniqucs d'hydrocéphalie liérédo-syphiliti- 
quo; ces deux formes ne comprennent même probable- 
ment pas la totalité des cas. 



I 



Dam une première forme, l'hydiocéphalie, quoique 
d'origine syphilitique, résulterait d'une pathogi^nie en quel- 
que sorte banale, du moins ne lui appartenant pas en 
propre. J'ai insisté dans l'étiologie de i'Iiydrocéphalie 
congénitale sur l'importance des maladies des procréa- 
teurs, maladies nerveuses, intoxication, alcoolisme, etc. 
et leur inÛuence dégénérative sur le produit de la concep- 
tion. Or, la syphilis est en tète de ces causes héréditaires 
dystrophiques ou dégénératives, qui par des troubles de 
l'embryogenèse peuvent aboutir à des malformations léH 
toiogiques, notamraentdu côté du cerveau (1 ). 

Une de mes observations fv. chap. VI, obs. 1} vient had 
tement à l'appui de la conception de cette forme d'hydr) 
céphalie.Il existait dans ce fait une malformation cérébral^ 



4 



(1) L. d'Amhob, laQucnce dystrophique de l'bjnïdo -syphilis : 
cerveau de l'embryon. Auoe. pour l'avaneemetit des icitneei, Uarsel 

isai, 
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caractérisée par un arrôt de développeraenl des béniisph&- 
res avec abseoce du corps calleux et du Irigonc, Le déve- 
loppement de l'hydrocéplialie, qui devint apparente peu 
après la naissiince, fut suivi h l'âge de 3 mois 1/2 de l'ex- 
plosion d'accidents nettement syphilitiques; la nourrice 
de l'enfant tut môme contagionnée, bien que retirée dès 
les premiers signes suspects, et présenta après un chancre 
du sein des accidents nets de syphilis secondaire, roséole, 
plaques muqueuses, psoriasis palmaire. " Ce fait nous a 
donc présenté réunis sur le raftme sujet deux ordres d'ac- 
cidents dépendant de deux modes d'action difTérents de la 
syphilis héréditaire : Vinfluence dyslrophique primitive, 
se faisant senlir sur le cerveau dès les premiers mois après 
la conception par les troubles de son développement, 
YacUon infectieuse plus tardive, se traduisant par ses ma- 
nifestations classiques au cours du 4" mois après la nais- 
sanc e. 

« Mais à côté de ce fait on peut en concevoir el il en 
existe très probablement d'autres ofi, s'épuisanl dans ses 
effets dystrophiqucs, la syphilis héréditaire ne manifeste 
plus ultérieurement ses qualités infectieuses, dans les- 
quels, en d'autres termes, l'arrêt de développement du 
cerveau, les malformations cérébrales, avec ou sans hy- 
drocéphalie, ne sont pas suivis plus tard d'accidents spé- 
cifiquement syphilitiques qui éclairent sur leur origine. >> 
D'après celte opinion que j'exprimais il y a quelques an- 
nées, il est probable qu'un assez grand nombre d'hydro- 
céphalies congénitales d'ordre tératologique sont d'origine 
syphilitique. En l'absence môme de sif^nes manifesles 
d'hérédo-syphilis chez l'etifant il y a lieu dans toute hy- 



drocéphalie congénitale de soupçonner et de rechcrctu 

la syphilis chez les parents. 

II 

A côté de cette forme d'hydrocéphalie, qui pourrait ^tre 
classée dans les hydrocéphalies para-syphilitiques au sens 
de Fournier, il est une seconde forme oîi l'Iiydrocéphalie 
est de nature syphilitique, relevant de lésions spécifique- 
ment syphilitiques. 

La syphilis cérébrale héréditaire se manifeste par des 
lésions variées ; méningites et pachyméningites, artérïUj 
cérébrales, gommes cérébrales, épendymites syphilitiqw 
ou syphilose ventriculaire. Parmi les lésions cérébrale^ 
multiples de la syphilis héréditaire, cette dernière est une 
des plus caractéristiques ; entre toutes elle apparaît comme 
une des plus précoces et mérite d'être considérée cornai 
la forme par excellence de la st/pki/is cérébrale hérédi^ 
taire des nouveau-nés (1). 



■ des I 
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I. — Dans deux faits que j'ai observés (2), une syphilos 
ventriculaire aiguë détermina dans les ventricules céré- 
braux le développement d'un épanchement secondaire et 
la production d'une hydrocéphalie notable. En raison 
de leur împortance,je crois devoir reproduire ici in extenso 
ces deux observations, qui fournissent la démonstralit» 
probante de cette forme d'hydrocéphalie. 



(1) L. d'Astros, La. syphilis cérébrale héréditaire préco 
Marseille et Marseille mMkat, 1891. 

(2) L. n'àsinoB, L'hydrocéphalie hérÉdo-ayphilitique, loe. cit. 
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Observation X, — Sijphilvi héréditaire. Syphilose cérébrale et 
viscérale. Hydrocéphalie. 

Il s'agit d'une enTant du sexe féminin, née le 30 avril 1801, La 
m ère .accouchée à \& clinique d'accouchements, ne présentait, d'après 
les renseignements qu'on me donna, aucune manifestation e\tâ- 
rieura de syphilis, et n'avouait aucun antécédent antérieur. Lenfanl 
ne présentait rien de particulier à la naissance. Il est apporté dans 
mon service le 8 mai. Observé pendant quelques jours, il est donné 
à une nourrice le 12. 

Le 18 et le 10, l'eufant pousse des cris fréquents nuit et jour. La 
tête parait avoir bombé légèrement. Le front est un peu saillant. 
Nous constatons un léger strabisme à gauche. Les yeux sont tournés 
en bas. Il existe une raideur généralisée du tronc et des membres 
inférieurs. Sur les fesses, une rougeur dilTuse sans caractère parti- 
culier. 

Bien qu'il n'y eût sur la peau et les muqueuses aucune lésion 
d'apparence syphilitique et à cause des seuls symplAmea d'iiydrocé- 
pbalie commençante, la nourrice est retirée à l'enfani, qu'on élève 
au tait d'dnesse. La nourrice n'eut ultérieurement aucun acci- 
dent. 

Du 19 au 26 mai les symptOmes s'accentuent. Le front s'est bombé 
davantage, surplombant les arcades sourcilières ; les pariétaux se 
sont écartés latéralement, les sutures sont élargies et les fontanelles 
font saillie. Les yeux sont toujours tournés en bas couverts par la 
paupière inférieure. I.c strabisme est divergent. La face est légère- 
ment déviée à droite. Les membres supérieurs sont agités d'un 
léger tremblement, les membres inférieurs toujours contractu- 
res. (I y a quelques vomissements le 2i, Mais les fonctions diges- 
tives sont néanmoins peu troublées et ies selles normales. 

On note autour de la bouche sur les lèvres un peu de desquacna- 
lion furfuracée. 

Le 28 mai, celte desquamation a augmenté. Les lèvres présentent 
quelques fissures très superficielles, non saignantes, ne paraissant 
atteindre que l'épilhélium qui desquame. L'une d'elles cependant, 
à droite du lobule de la lèvre supérieure, présente un peu plus de 
profondeur. 

Il existe une desquamation e^iulcéreuse de la vulve en dehors des 



Z54 CHAPITRE XIII 

petiles lèvres. On aote aussi rougeur el ëpaisaisiteineDt du derme 
au niveau des fesses. 

Le volume de la tâte a augmenté. Nous prenons les inensuralioDs 
suivantes : 

Grande circonrërance passant par les busses 
frontales et la protubérance occipitale ex- 
terne 4(1 cent. 

D'une apophyse mastoïde à l'autre 25 — 

De la glabelle à la protubérance occipitale ex- 
terne 24 — 

Diamâtre bi-pariétal H — 

— bi-iemporal 10 — 

— occipilo-mentonnier IS — 1/2 

— sous-occipito-bregmalique. ... 10 — 

Le traitement anlisyphilitique est institué : frictions niercurielles. 

Le 3 juin léger écoulement séro-muqueux du nez. Même desqua- 
mation péri-buccale. 

Le 7 juin, la fissure de la lèvre supérieure devient plus profonde 
et ulcéreuse. A gauche une seconde moins profonde. Dans la bouche, 
de chaque côté, petites ulcérations polatines dJtférant par le i>iège 
el [es caractères des ulcérations athrepsîqnes. 

La contracture des membres inférieurs persiste. Elle gagne lu 
membres supérieurs ; les doigts sont rigides. 

La déformation de la tête est toujours caractéristique. Les 
Burations donnent: 

Grande circonférence 39 cent. 

De la glabelle à k protubérance occipitale . 2S — 
D'une apophyse mastoïde k l'autre. ... 2a — 

L'enfant ne s'alimente plus. Elle n'a pas de diarrhée. Mais Vt 
glissement est considérable. 

La respiration est irrégutiére et saccadée. Quatre ou cinq secotu 
respiratoires sont suivies d'une pause prolongée. 

L'enfant succombe le juin. 

Autopsie. — Elle est faite le 10, 24 heures apKs la mort. L'am 
grissemcnt du corps est extrême. L'aspect extérieur de la tële 
le même avec la proéminence du front et des pariétaux. Mais les 
fontanelles el les sutures élargies ne sont plus saillantes, mais 
déprimées et flasques. La mensuration fait en elTel constater i 
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diminution desdimeasions: Grande circonférence de la léLe : 3Hcen- 
tiroëtres. De la protubérance occipitale h la glabelle : 24 centi- 
mètres 1/2, D'une apophyse mastoïde à l'autre : 25 cenlimèlres. Celte 
diminution déjà constatée les derniers jours ne peut être due qu'b 
la rêsoq)lion du liquide hydrocépiialique pendant la période ago- 
nique [lar dessèchement athrepsique. I.ea deux ulcérations de la 
lèvre supérieure sont nettement visibles. Pas d'ulcération aux fosses 
et à l'anus.lilcérations athrepsjques du talon gauchi; et delà malléole. 

A l'ouverture du cnliif on note : pas d'épaississemenl des os ; rien 
du cûlé de la dure-mère ni des sinus. Pas d'hydrocéphalie externe. 
Le ii<[uide s'écoule, mais provient de l'intérieur du cerveau. On le 
recueille pour en mesurer la quantité qui s'élève à 390 centimètres 
cubes. 11 est touche et trouble. 

Le cerveau extrait s'aiïaisse sur la table. Il forme deux larges po- 
ches développées aux dépens des ventricules latéraux. Le tissu cé- 
rébral qui les limite n'a guère qu'un demi-centimètre d'épaisseur, 
l^ substance en est anémiée. Le ventricule i/auchc ouvert, on est 
en présence d'une large cavité. Celle-ci n'est pas produite simple- 
ment par la dilatation des cornes venir iculaires avec refoulement 
excentrique des parois, mais aussi par la fonle et la destruction de 
la substance blanche de l'hémisphère, qui. après soudure des lobes 
sphêno'idal et fronlaLréunil toutes les parties du ventricule en une 
large poche unique. Une bride transversale comme fibreuse, tra- 
verse cette cavité, dirigée de la région rolandique inlérieure aux 
ganglions de la base, ayant par conséquent la direction des fais- 
ceaux pyramidaux dont elle est probablement le vestige. L'épen- 
dyme ou plutôt la paroi de celte cavité est épaissie, présentant des 
saillies et par places des végétations rugueuses. Celte paroi est sur- 
tout épaissie et comme fongueuse et ramollie au niveau des gan- 
glions de la base. Ceux-ci ont presque complètement disparu en 
fonte jaunâtre, surtout le corps strié ; et ce qui en reste ne forme 
plus qu'une mince paroi entre la cavité hydrocéphalique et le ven- 
tricule moyen.Le trou de Monro est largement dilaté.— Du eôlé droit 
les lésions sont absolument analogues sauf qu'elles sont moins pro- 
fondes. En place de la bride transversale signalée à gauche, nous 
trouvons im plancher horizontal de substance blanche qui sépare 
encore ici la partie supérieure du ventricule de son prolongement 
sphéno'idaL Ce plancher s'amincit cependant et se perfore antérieu- 
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remenL, de sorle qu'outre leur comn 
mais largement dilatée, les deux ( 
s'ouvrent aussi l'une dans l'atilrc en avant par celte perforation. Le 
travail de perforation a dû foreémenl ftre précédé d'une soudure 
des lobes frontal et sphénoidal au niveau de la scissure de Sylvius. 
Mémos lésions des ganglions, sauf que la couche optique surtout 
est en (grande partie conservée. Lo corps calleux est liés aminci. 
Dilotation du ventricule moyen. L'aqueduc de Sylvius est peu dilalé. 
Les tubercules quadrijumeaux ne paraissent pas altérés & l'œil nu. 
Le cervelet est diminué de volume. 

La protubérance et le bulbe ne préseulenl pas d'altération à 
l'œil nu. 

Dans le thorax, les poumons sont le siège de lésions intéressan- 
tes. Le poumon gauche porte en arrière quelques ecchymoses sous- 
cutanées. Vers sa face interne se détache sur un fond congestionné 
une lacbe blanche, qui s'enfonce dans l'épaisseur, formant un no- 
dule du volume total d'une lentille, jaune graisseux et assez dur k 
la coupe. Trois ou quatre autres points plus petits, du volume dune 
grosse télé d'épingle, occupent la face postérieure. Au poumon droit. 
un noyau semblable existe li la partie postérieure et supérieure du 
lobe inférieur; un autre au bord inférieur. A l'œil nu, tous 
noyaux ont l'apparence de petites gommes. De plus, tout le lobi 
supérieure droite e.sl induré, hlanc, comme scléreux, réponi 
assez en apparence à la pneumonie blanche de Virchow. 

Le cœur el l'aorte u'oiïrent rien de particulier. 

Le toie pèse 1115 grammes. Extérieurement il est brun 
avec quelques taches jaunes diffuses. A la coupe il est dur avec 
ches jaunes sur fond brun. 

La rate est dure aussi sous le scalpel. 

Les reins sont profondément altérés. Lo gauche est augmenté de 
volume. Mais loua deux portent des lésions analogues. A la péri- 
phérie, ce sont des taches noires de 3 à 4 millimètres de diamètre. 
Sous ces taches & la coupe, el sous forme d'infarctus s'enfoni/anl de 
3 à 5 millimètres, des Ilots blanc jaunâtre, assez comparables à 
ceux trouvés dans le poumon. Oulre ces lésions de la périphériei 
des Ilots semblables existent dans l'épaisseur de l'organe 
de petits grains. 

L'estomac est petit. L'intestin est congosUonaé par 
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Tes ovaires paraissent sains. 
1^ t^le del'hmnérus, à gauche, a sa subsUince compacle un peu 
hyperlro pillée au-dessous du cartilage. Mais la moelle osseuse est 
brun-rougeâtre comme à l'étal normal. 

Exahf.n MinBoscopiotiE. — Quelques-unes de ees pièces ont été 
remises à M le D"" Nep^eu, professeur d'anatomie imlholngiquc , 
qui a bien voulu très obligeamment en faire l'examen hislologi- 
que. 

Fuie — La dilatation des vaisseaux capillaires est générale, 
mais par places tellement considérable que leur largeur dépasse 
celle des trabécules cellulaires, réduites au liers de leur largeur. 
Le tissu conjonctif est aussi irrégulièrement touché ; en certains 
points à peine atteint, ailleurs il est le siège d'une diapédèse de cel- 
lules embryonnaires abondantes, séparant les cellules hépatiques 
et les étoutTant. Celles-ci sont en dégénérescence granuleuse par- 
tout, et graisseuse par Ilots. Les cellules hépatiques remplies de 
graisse forment des vésicules transparentes très réfringentes. Par 
places on observe aussi de la pigmentation biliaire et une dilatation 
du réseau capillaire biliaire. Dana les coupes faites on n'a pas cons- 
taté du vrais nodules de tissu embryonnaire. 

Beins. — Les lésions sont limitées À la substance corticale. Le lissu 
conjonctif est notablement augmenté de volume, surtout dans la 
partie la plus externe de la couche corticale. Les espaces inlercana- 
liculaires sont élargis ; les canalicules sont légèrement comprimés 
et rétrécis comme aussi les glomërules. Quelques-uns de ceux-ci 
sont notablement atroptiiés. Les artères présentent parfois une hy- 
perplasie conjonctive notable autour de leur tunique externe. 

I.'épiihéliutn des canalicules est granuleux, parfois même grais- 
seux ; les noyaux ont souvent disparu. Les canalicules, souvent ré- 
trécis, contiennent parfois des cylindres hyalins. 

Le poumon offre des lésions liés intéressantes. Au voisinage des 
nodules blancs signalés, les ti-ahécules pulmonaires dans une assez 
grande étendue sont doublées, triplées d'épaisseur et présentent tous 
les signes d'une hyperplasle conjonctive manifeste, légère à grande 
distance, augmentant au fur et k mesure qu'on se rapproche de ces 
foyers blanchâtres. Auprès de ceux-ci les vaisseaux sont extrême- 
ment dilatés. Les cellules pulmonaires sont desquamées et parais- 
sent en prolifération. A la périphérie même des nodules blancs, le 
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tissu conjonclif est très abondant et forme une ceinture de cclluM 
jeunes, se colorant nettement par l'hémaloxyline. A cette ceinture 
très étroite succède un état granule -graisseur qui est d'autaot plus 
marqué qu'on se rapproche du centre des noyaux. Au centre mûme 
il est impossible de rien distinguer. De nombreuses reclierches n'ont 
pu démontrer nulle part l'e^istetice de bacilles de Koch, soit avec 
le réactif de Zielil, soit avec celui de Weigcrt. 

Les coupes répondant au lobe supérieur du poumon démontraient 
aussi rhyperplodie du tissu conjonctif Irabéculairc, maïs moins exa- 
gérée, tandis que les lésions épithéliales sont au contraire plus mar- 
quées. 

Paroi de la cavité hydroaéphalique. — Une portion de celte paroi 
prise au niveau de la couche optique est examinée au microscope. 
Elle est infiltrée d'une grande quantité de cellules embryonnaires 
en voie normale de développement. Nulle part on n'y a constaté 
d'apparence de granulation tuberculeuse. 

La nature syphilitique île toutes ces lésions ne peut faire 
de doute si l'on rapproche surtout les lésions microscopi- 
ques de celles conslulées b l'œil nu. Dans le foie, si l'on 
n'a pas constaté de gommes véritables sous forme de grains 
de semoule ou autre, les lésions plus diffuses sont bien 
celles du foie sypliililique récemment encore décrites par 
[lutinet et Hudelo, Plus caractéristiques encore sonl les 
lésions pulmonaires oîi elles se présentent sous 1' 
de véritables (/omnips syphiliciçties. 

« A l'appui de cette opinion, conclut le professeur 
Nepveu, je ferai remarquer: 1° la tendance ft l'organisa- 
tion du tissu embryonnaire ; 2° Pabsence formelle de 
cilles ; 3° la généralisation de la lésion conjonctive dans 
différents organes : foie, reins, poumons, épendyme ; 4* 
présence de foyers nodulaircs caséeux entourés d'une zone 
de cellules jeunes comme dans les gommes du testicule 
par exemple et toutes les gommes en voie d'évolution, •; 
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La lésion cérébrale apparaît de môme nature. Bien qu'on 
n'y ait pas constaté de nodules gomnieux à proprement 
parler, l'abondanlo inllltration embryonnaire el sa diffu- 
sion rapide la rapprochent de celles présentées par les au- 
tres organes. 



Obsebvatio*! XI. — Syphilis héréditaiTe. Si/p/iiVose oaseusc et cércbraU. 
Hydrocdplialie intente, 

Knf&nt du §exe masculin, oé le 14 mai 1801, enlré dans moD ser- 
vice le 28 du même mois. Nous appienotia que la mère a quelques 
accidenta puerpéraux, de la phlébite el de la pelvi(jéritonile légère. 

L'enfant, qui est de volume moyen, observé quelques jours au 
biberon est donné à une nourrice. Jusqu'au 8 juin son éLat est satis- 
raisanl. Le 8, il est constipé, urine très peu, a quelques mouvements 
convulsiTs. Purgatif. Du iO au 11, l'enl'anl a pendent 24 heures de 
violentes crises convulsives très rapprochées avec raideur des mem- 
bres, roulement des yeux, déviation de la bouche, pupdies dilatées 
11 crie toute la nuit et refuse de prendre le sein. Lavement au chlo- 
ral. (^lomel. Bromure. Le calme se produit. Le IhermomÈtre est 
à 38'. 

Le 12 juin, l'enfant ne remue pas ses membres. On constate que 
les deux articulations du coude surtout à droile sont tuméfiées, dou- 
loureuses à la pression. Le gonflement occupe toute la circonférence 
du membre, remonte vers le liras de 3 centimètres environ, et des- 
cend sur l'avanl-bras de deux travers de doigt. Les veines du pli 
du coude sont dilatées. Les membres inférieurs sont en flexion per- 
manente. 

Le début brusque de ces accidents avec convulsions du début et 
fièvre quoique légère, rapproché de l'existence d'accidents puerpé- 
raux chez la mère, me Tirent regarder d'abord comme possible le 
développement d'accidents de même nature chez l'cnl'anl : arthrite 
ou mieux encore ostéomyélite puerpérale. Cependant les jours sui- 
vants le thermomètre varie de 37°2 fi 37'8 et le gonflement osseux 
au lieu d'aboutir à la suppuration, s'indure déplus en plus. 

Ayant pu alors visiter la mère de l'cnrunt, j'apprends d'elle tout 
d'ahord qu'il est de père inconnu. Cette femme nie absolument lout 
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accidenlsyphilitique soit avant, soit peiidani la grossossp. Cependant 
nous consia Ions, localisées k la région du pli du coude droit,uu c«r- 
taio nombre de ricatrices cuivrées, groupées en corymbes, parais- 
sant avoir succédé à des lésions croûleuscs. 11 s'agit là, semble-t-il, 
d'après ces caractères, d'une éruption de la période aecondo -tertiaire 
de la syphilis. Nous ne découvrons aucun autre stigmate de la sy- 
philis. Mais nous obtenons ce reuseignement d'une certaine impor- 
tance, que l'enfant est né lU jours avant le tenue de la grossesse. 
L'enfant est retiré du sein. Les jours suivants on constate une 
extension et une généralisation des lésions. Le gonfleraent de la ré- 
gion du coude ou mieux des extrémités inférieures de l'humérus et 
supérieures du radius et du cubitus, avec ectasic des veines sous- 
culanées, est toujours plus maniué. 

Le 18 juin : gonflement de l'extrémité inférieure du radius droit, 
avec douleur à la pression. Empâtement et douleur à la pression de 
la cuisse gauche k sa partie inférieure. L'enfant s'alimente très peu 
BU lait d'dnesse. Il crie presque constamment, surtout au moindre 
contact. Pas de fièvre notable, le thermomètre varie entre 37 et 
38". On remarque une dilatation très frappante des veines sous- 
culanées de la léte, du front et des tempes. 

Le 2 juillet, le gonflement a augmenté à la partie inférieure du 
radius. Toujours le même au\ deux régions du coude, surtout 4 
droite- Les deux extrémités inférieures du fémur, surtout à gauche, 
sont également atteintes. L'cnfunt décline de plus eu plus. 

Le 4 juillet, aux lèvres desquamation et fissures de l'épithélium, 
qui ne pénètrent cependant pas dans le derme. Tache légèrement 
rosée avec desquamation furfuracée à l'angle interne du sourcil 
droit. Le 5, écoulement de pus sanguinolent parle nez, le lendemain, 
épistaxis. Le 7, répithéltuindeslévi-es est plussoulevé. L'enfant baisse 
toujours. Il succombe le 8 juillet, âgé de moins de deux mois. 

ACToPSiR. — Squehtle. — Les membres supérieurs attirent notre 
attention. Le gonflement de la région du coude est dû aux extrémi- 
tés des os seulement. L'articulation est saine. L'humérus droit est 
sectionné dans le sens de la longueur. Son extrémité supérieure 
paraît saine : point d'ossification net ; la couche chondro-raicaire us 
parait pas augmentée Ae. hauteur, la moelle osseuse est intacte h 
l'œil nu. 11 n'en est pas de même de l'extrémité inférieure. La 
moelle osseuse y est transformée en une substance | 
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j&un&tre non purulente. Au-dessous, la couche chondro- calcaire est 
légèrement aiii,'mcntée de hauteur. De plus, la substance compacte 
de la diaphyse est considérablfituent augmentée d'épaisseur, ce qui 
s'accentue d'autant plus qu'on approche de l'épiphyse inférieure. 
L'os y est entouré comme d'un véritable manchon ostéophylique à 
libres nettement circulaires, nettement perpendiculaires aux fibres 
osseuses normales qu elles entourent. Mêmes lésions du cùtd gauche 
mais un peu moins accentuées. Elles reproduisent absolument la 
description do la syphilis osseuse précoce de Parrot. dont la réalité 
reste indiscutable même pour ceux qui, à juste titre croyons-nous, 
n'admettent pas la théorie du même auteur relative k l'assimilation 
des lésions osseuses tardives de la syphilis et de celles du rachitisme. 
Tous les os longs ainsi sectionnés dans le sens de leur longueur 
ont présenté des lésions analogues, inutiles à décrire à nouveau pour 
chacun d'eux ; elles occupaient, très développées : l'extrémité supé- 
rieure du radius et du cubitus des deux côtés, l'extrémité inférieure 
des radius, l'extrémité inférieure des deux fémurs, surtout du gau- 
che, alors que la léle de ces os était aussi intacte que celle de 
l'humérus, l'extrémité supérieure des deux tibias, où elles étaient 
très accentuées. 

Les eûtes ne présentent rien d'anormal. La coupe an té ro- posté- 
rieure des corps des vertèbres, du sacnim, de l'os iliaque en diffé- 
its endroits ne fait non plus rien constater de particulier. La 
clavicule parait saine. 

,es os du crine sont un peu épaissis dans leur ensemble, mais 
n'olTrent ni ostéophytes localisés, ni lésions apparentes du diploé. 
is on note une tendance manifeste à la soudure prématurée des 
sutures par de fines aiguilles osseuses déjà nettement engrenées 
malgré l'âge de l'enfant. La mensuration du crdnc donne les résul- 
tats suivants: 

Diamètre occipito-frontal 12 cent. 

Diamètre bi-pariélal H — 

Encéphale. — Les méninges ne présentent pas de traces d'inflam- 
mation. Au moment où nous extrayons le cerveau, il s'écoule un 
liquide louche, que nous évaluons approximativement, n'ayant pu 
le recueillir, à 100 centimètres cubes environ. 

Les circonvolutions sont affaissées surtout à la partie antérieure, 
congestionnées en arrière.Noua ouvrons l'hémisphère gauche et cons- 
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talons une dilatation notable ilu ventricule latéral ; celte dilatation 
en forme de poche occupe seuleineot la partie rmnln-pariétale da 
ventricule. I.ependyine qui forme la paroi de la poche est épaissi, 
ramolli avec brides i^illantes formant un rétlculum alvéolaire 1res 
comparable à la section d'une ruclie d'abeilles. Les parois de cette 
cavité sont formées par la substance blanche de l'hémisphère, ra- 
mollie par imbibition, et en bas par le plancher des rorjis u|ito-striés, 
transformés eux-mêmes en un détritus pultacé, de couleur café au 
lait. Les coupes verticales de Pitres font cependant constater que 
cette altération n'occupe que la périphérie de ces nojaux correspon- 
dant au ventricule et nenvahil pas leur profondeur. J'ai dit que la 
poche hydrocéphalique n'occupait que la partie fronlo-pariélale du 
ventricule. Elle ne communique en effet que par une ouverture 
arrondie en forme de diaphragme de:i millimèlresde diamètre avec 
le prolongement occipito-sphénoldal absolument normal et nulle- 
ment dilaté. Il y a donc un rétrécissement de la communication 
normale de la partie anléro-supéricure avec la corne occipilo-sphé- 
noidale du ventricule. — L'hémisphère droit présente des lésions 
absolument analogues; dilatation veniriculaire, lésion de l'épen- 
dyme, ramollissement de la partie supérieure du corps opto-sli 
mais moins accentués. 

Le bulbe et la moelle paraissent intacts. 

Poumons. — Quelques ecchymoses sous-pleurales. 

CiEur et aorte. ~~ Normaux. 

Foie. — Rien de caractéristique. 

Reins. — Un infarctus hémorrhagique très volumineux et 3 on 4 
plus petits. Les pyramides de Malpi^'hi sont dessinées par des in- 
farctus uriques. Mêmes lésions plus légères k gauche, 

Teslicitles. — Sains en apparence ; un pou de liquide dans la vagi- 
nale droite. 

Dans ces deux faits, la nature syphilitique des lésions 
ventriculaires ressort d'une part de leurs caractères pro- 
prep.d'autre part de leur association avec d'autres lisions 
syphilitiques multiples,les unes observées pendant lu vie, 
les autres constati^es après la mort. Il s'agissait dans ces 
deux faits d'une syphilis d'une grande virulence, puisque 
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dans un cas pouaions, foie, reins, cerveau liaient pris si- 
multanénieDt, et dans le second tous les os, ou à peu près, 
préseolaienl à un riegré intense les aitiirations caractéris- 
tiques si bien étudiées par Parrot. 

Quant à la lésion cérébrale, elle consiste en une abon- 
dante iHyî//raiio« embryonnaire diffuse de l'éfiendymt et 
des corps opto-striés. Celte inflammation spécifique déter- 
mine un ramollissement de la Face supérieure des gan- 
glions opto-slriés et une dilatation des ventricules dont la 
paroi prend l'aspect alvéolaire. A un degré plus avancé 
cette tendance destructive aboutit à une fonte presque com- 
plète des ganglions cérébraux et de la substance blanche 
hémisphérique, en sorte que les diverses cornes ventricu- 
laires son! réunies en une vaste cavité unique. 

II. — Dans les formes moins ajgués, au lieu d'un ra- 
mollissement des parois veniriculaires, il existe du côté 
des ventricules un épaississement de l'épendyme avec ten-- 
dance à la transformation fibreuse, une épendymite chro- 
nique, en un mot, qui relève très probablement aussi de 
la syphilis héréditaire. Les plexus choroïdes sont aussi gé- 
néralement atteints. 

D'une manière générale ces lésions veniriculaires ne 
sont point absolument rares dans lu syphilis; c'est du 
moins l'opinion de plusieurs auteurs. Birch-Hirschfeld {1} 
entr'autres considère les épaississemenls inflammatoires 
de l'épeadyme et des méninges, mentionnés dans certaines 
autopsies, comme étant probablement de nature syphilî- 
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tique. Steiïen (1} a trouvé dans un cas de sypliilis hérédî-, 
taire una înQummation des plexus choroïdes et de 
dyme ; Virchow (2) (^galeoieal. 

Dans riiydiocéplialie ou constate assez souvent des l^ 
sious de rdpcudyme, ainsi que je l'ai dëjà signalé (ctiap.XI); 
parmi les causes qui peuvent les produire, la syphilis 
hérédiliiire tient vraisemblablement le premier rang. San- 
doz (3), chez trois sypIiiliLiques hydrocéphales, a cons- 
taté à l'autopsie u une lésion constanle de l'épendyme 
ventriculaire et des plexus choroïdes. Dans les trois cas, 
ces derniers sont gorgés de sang, œdémateux ; l'épendyme 
est vascularisé, épaissi par places, mat, de couleur jau- 
nâtre, semble recouvert de grains de sagou, ainsi que le 
mentionne unedes autopsies, 'i Récemment Uaushalleret 
Thiry (4) ont rapporté un cas d'hydrocéphalie latente chez 
un hérédo-syphilitîque, et ont étudié très complètement 
les lésions ventriculaires. 

It s'agit, dans ce fait d'Haushaltar el Thiry, d'un enrant de 
mois, qui présentB ea premier lieu des aRcidenU cérébraux, con- 
vulsions oculaires, m&chonnement, raideur de la nuque, vomisse- 
ments, strabisme interne, dévialion de la léle, contre Idsquels, 
quoique sans preuves de syphilis, on institue un Lrailement mercu- 
riel. Ces symptômes cérébraux persistent en s'eggravant. 

Puis surviennent des accidents neUement syphilitiques : coryza, 
jetfige, syphilide papulo- squame use au niveau du menton ; plaques 
muqueuses et fissures au nivetu des lèvres. Erytbèmo populeux 
cuivré généralisé. Desquamation intense. 

L'enfant succombe 'i mois environ après le début des accidents. 

A l'autopsie rhydrocéphalie l'ut une (j-ouvuille ; elle n'avait point 



(!) In Manuel des maladies de Cenfan 

(2) ViHCuow, Les fumeurs, t. H. 

(3) Saudoi, loc. cil. 

(4) IlALSHALTtn et Tiiinr, loc, cit. Obs. 



t de Gerhardt, t. V. 
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été décelée pendant la vie par le développemonL du crâne. Les ven- 
triciiles,considérab]emeDt dilatés, coiitenaienl environ 200 grammes 
de liquide clair ; l'épaisseur de la substance cérébrale n"élait que 
de 1 à i cent. 1/2. L'épendyme ventriculaire est lisse, sauf dans 
la région frontale, où il a l'aspect chagriné ; les plexus cliuroldes 
sont saillants, normalement développés. 

EiAHEN M[CROScoPi{]iJK. — Les plexus choroïdes normaux dans 
leur partie périphérique, présentent à leur partie centrale une ïone 
épaisse composée de [issu conjonctif fascicule, ondulé, serré ; la pa- 
roi des vaisseaux y ai totalement transformée en tissu conj on ctif 
fibreux, et leur lumière esl^en plusieurs points totalement obstruée. 
Entre cette zone Obreuse et la zone périphérique le trouve une zone 
intermédiaire, constituée par du tissu conjonctîf moins dense, des 
fibres fusiformes et des cellules embryonnaires. 

La surface ventriculaire des corps opio-striés examinée sur coupes, 
est épaissie, fortement colorée, d'aspect fibroide, transformée en 
tissu conjonctif fascicule, contenant dans ses mailles des cellules 
rondes en nombre considérable, accumulées surtout autour de quel- 
ques vaisseaux. (Jette couche fibroïde, riche en petits vaisseaux, est 
tapissée à la surface épendymaire par plusieurs couches stratifiées de 
cellules rondes. 



Dans ce cas les lésions se préscotenl, sauf leur degré 
moindre d'acuité, très analogues à celles que j'ai décrites 
comme nature et comme localisation ; un point intéres- 
sant en outre, était la transformation fibreuse partielle 
des plexus choroïdes. 



Dans les hydrocéphalies de nature syphilitique, l'abon- 
dance (lu liquide varie naturellement avec la durée de la 
maladie. Dans mes observations et dans celles de Sandoz 
il présentait les caractères des sécrétions inllammaloires ; 
il est souvent Jaunâtre, fortement ou légèrement trouble 
suivant l'acuité du processus, mais il peut être clair. 

Dans ces mômes hydrocéphalies syphilitiques, les os du 
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crâne sont plutôt épaissis. Ils peuvent présenter des per- 
tes de substance osseuse (Sandoz), ailleurs de la tendance 
à roblitération prématurée des sutures (obs. person.). 



Ul 



Les formes que je viens de décrire n'épuisent pas vrai- 
semblablement la totalité des hydrocéphalies hérédo- 
syphilitiques. 

I. — La syphilis héréditaire peut produire des lésions 
cérébrales complexes dans lesquelles, par exemple, arté- 
rite cérébrale, sclérose, épendymite associées, se compli- 
quent quelquefois d'hydrocéphalie. Il en était ainsi dans le 
fait suivant : 

AngelMoney (1) rapporte Tobservation d'un enfant de il mois 
atteint d'hydrocéphalie. Le crâne était natiforme, la racine du nez 
déprimée, la rate fort développée. Ilyavait aussi une choroïdi te dissé- 
minée. Les parents étaient syphilitiques. L*enfant s*améliora beau- 
coup ; il paraissait être tout à fait bien portant, lorsque le 18 août 
1888 il survint une hémiplégie gauche, puis le 11 octobre une hé- 
miplégie droite, et il succomba le 19 octobre à Tâge de 4 ans, 

A Vautopsie on trouva le cerveau et la dure-mère adhérents dans 
toute leur étendue, mais ces adhérences n'étaient pas bien solides. 
Les artères étaient fort malades. La substance cérébrale était atro- 
phiée et sclérosée. Cette atrophie et sclérose étaient surtout mar- 
quées dans les régions irriguées par les artères les plus malades. 
La dure-mère avait 4 lignes d'épaisseur dans la région temporale et 
avait la structure d'un fibrome. Uépendyme avait un aspect granu- 
leux dû à la formation de granulations composées de petits noyaux 
arrondis très serrés. 

(1) Angel Money, Méningite chronique et atrophique chez les enfants. 
tirilish med. Journal, 1889. 
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11. — L'hérédo-syphilis peul déterminer du côté de la 
duie-mère une pacli y méningite subaiguë ou chrouique. 
Or, ainsi qu'il va Ott'e dit dans le chapitre suivant, la 
pachyraéningite est lepliissouventroriginedecetle forme 
très spéciale d'hydrocéphalie décrite sous lenom d'hydro- 
céphalie externe; celle-ci serait donc, dans quelques cas 
au moins, d'origine syphilitique. 

CKPaclcres cliniiiueB de l'hydrocéphalie hêr^do- 
sypbilltiqae. 

Le début des hydrocéphalies hérédo-sy phili tiques esl or- 
dinairement précoce. En elfet, dans les hydrocéphalies du 
premier groupe sous la dépendance d'un trouble d'évolution 
l'afTection est forcément congénitale; dans celles qui relèvent 
de lésions syphilitiques, le début de l'hydrocéphalie coïn- 
cide avec le développement de ces lésions, or celles-ci, si 
elles ne sont pas congénitales, se développent ordinaire- 
ment peu après la naissance. Donc, dans la grande majo- 
rité des cas, l'hydrocéphalie hérédo-syphilitique est déjà 
manifeste dans les trois premiers mois de la vie. Cette règle 
n'est pas absolue : c'est ainsi que dans une observation rap- 
portée par Vaquié, elle n'était pas encore apparente à l'âge 
de tl mois. On peut m(^mc prévoir la possibilité d'un dé- 
veloppement plus retardé encore dans des cas de syphilis 
cérébrale héréditaire tardive. 



Les relations de l'hydrocéphalie avec les autres accidents 
syphilitiques présentent le plus grand intér&t. 

i" Les accidents syphilitiques de la peau et des mu- 



queuses peuvent précéder de plusieurs semaines l'appa^J 
rition de l'hydrocéphalie. 

2° Dans quelques faits il y a développement simultantff 
des deux ordres d'aiïection. 

3° Dans ccrlains cas enfin les signes apparents de l'hy-j 
drocéphalic peuvent précéder les autres manifeslutions ex- ' 
lijrieures de la syphilis héréditaire. J'ai vu, dans un cas, le 
(liîveloppcment de l'hydrocéplialie suivi un mois et demi 
après son début de l'explosion de symptômes syphilitiquei 
les plus avérés. Ainsi donc V hydrocéphalie peut êlrt 
première manifestation apparente <le la syphilis hérédi^ 
taire. Cette proposition entraîne en pratique des consé- 
quences importantes sur lesquelles j'insisterai plus 1 

i° Les manifestations extérieures de la syphilis hérédi-^ 
taire peuvent manquer complètement. C'est alors qu'il 
faut rechercher, ainsi que l'a recommandé Elsner, l'état ixL 
foie et de la rate ; l'hypertrophie de ces deux organes ou del 
l'un des deux seulement sera un signe de présomption d'i] 
syphilis latente. 

5" Enfin certaines hydrocéphalies para-syphilitiques peu- 
vent évoluer sans qu'à aucun moment la syphilis se tra 
duise par quelque symptôme appréciable. Dans ces cas li 
recherche des antécédents héréditaires, l'cnquôle sur lei 
grossesses précédentes et l'existence d'avorlements a: 
rieurs peuvent apporter des éléments de probabilité p 
le diagnostic. 

Les symptômes et signes physiques des liydrocéphaliesJ 
syphilitiques ne présentent en cux-mi>mes rien de caracti^J 
ristique. Daus une de mes observations, une synostose pré-j^ 
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malui'éc empOcha la dilatation de la boite crânienne et l'hy- 
droci^phalie resta liilcnte. 

La marche de l'hydrocéphalie syphilitique varie suivant 
la Torme dont il s'agit: 

1" Lorsque l'hydrocéphalie d'orijdHc syphilitique est le 
résultat d'un trouble d'évolution, la marche de l'affection 
est celle de l'hydrocéphalie congénitale sans caractère 
différentiel. 

2' Dans les hydrocéphalies de nature syphilitique on 
doit distinguer deux formes cliniques. Dans certains cas il 
s'agit d'hydrocéphalies aiguës peut-on dire, lelsles faits que 
j'ai relatés, survenant dans le cours d'une syphilis à grande 
virulence, débutant par des accidents convulsifs et évo- 
luant rapiilcment,quelquefois en moins d'un mois. Ailleurs 
il s'agit de formes subaigiiës à symptOraes moins graves, 
permettant une survie de quelques mois, quelquefois même 
à marche chronique. 

La mort est la terminaison habituelle de rafTection.ËlIe 
peut être la conséquence de la syphilis autant et plus 
quelquefois que de l'hydrocéphalie. Cependant on a rap- 
porté quelques cas d'arrêt de la maladie, d'amélioration 
ou de guérison par un traitement spéciiique ; je reviendrai 
ultérieurement sur ces faits. 



CHAPITRE XIV 



PACHTHÉNINGITB ET HËMORRHAGIES MÉNINGÉES. 
L'HTDROCËPHALIE EXTERNE. 



Lea travaux (le Legeodre. — Le kyste hydrocéphalique sus-arfich-l 
noidien, — Palliogénie lie l'hydrocéphalie externe. Anlérioritéi| 
des lésions des méninges. Héinorrhagie méningée et origi 
bémaljque de l'hydrocép halle externe. — I^volutiun clinique. 



J'ai dit antérieurQmeDt qu'il convenait de réserver celtel 
diSnomination d'hydrocéphalie externe aux épanchemenlsl 
sii^geaat primitivement dans l'espace sus-arachnoïdieo, 1 
cl qu'il y a lieu de les distinguer très neticment de certains I 
épanchemcnts sous-arachnoïdicns qui constituent de sim- 1 
pies accidenls de l'hydrocéphalie ventriculaîre. L'hydrocé-1 
phalie exlerne, contrairement îi l'hydrocéphalie ventricu- 
luire, ne dépend en rien de troubles dans la circulation da I 
cerveau ou la sécrétion du liquide céphalo-rachidien. An 1 
poiut de vue palhogéniquc, on doit donc admettre que c'est ^ 
l'arachnoïde qui constitue la limite do l'hydrocéphalie 
interne, qu'elle soit ventriculaîre ou accidcnlelicment 
extru-ventriculaire, et de l'hydrocéphalie externe propre- ■ 
ment dite toujours sus-arachnoïdienne. 

Comprise ainsi, l'hydrocéphalie externe est incontesla 
blemcnt d'une grande rareté. C'est Legendre (1) en ISiSÏ 

(1) LEi-EnïiHE, llfchfiches analomo-patliologiquei et clinîgut* aar gutlgtu 

maladies ,1e Tenfance. 18*6. 
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qni en a donn<^ la première description un peu nette et en 
a en même temps^tabli la palhogénie. Elle est essentielle- 
ment caractih'is^e par un épancheraent de sérosité, géné- 
ralement enkysté, au-dessus do l'araclinoïde (dans la 
cavité de l'arachnoïde, disait-on autrefois), el donl la 
quantité peut varier dans d'assez grandes proportions. Je 
crois utile d'en citer quelques exemples. 

l'nc observation aacieDDe de Bérard jeuQe (I), concerne un 
enfant de 15 mois, l^ mère ne put renseigner sur l'époque du début 
de l'ampliation du crdne. Celle aiiiplialîun sélail faite graduelle- 
ment. L'enfant était aveugle et sourd. L^ léte avait le volume d'une 
tête d'adulte. La marche chronique de l'atTection fut interrompue 
par des accidents aigus, convulsions, contractures, qui amenèrent 
la mort. 

AiiTopsic. — Après division des téguments et de la dure-miire au 
niveau de la fontanelle, il s'écoula un jet de sérosité roupeAtre. 
L'incision agrandie, il fut reconnu que le liquide occupait la cavité 
de l'arachnoïde, i^ quantité de liquide s'élevait h 24 onces f nviron. 

Le cerveau était bien conformé. 

L'épanchemenl occupait seulement la voûte du crAne; il était 
borné, à la circonférence de la base, par des adhérences entre les 
deux feuillets de l'arachnoïde. •< I.e feuillet profond n'adhérait nulle- 
ment k la pie-mère sous-jacenle dans toute l'étendue de la face 
supérieure du cerveau. Ces deux membranes étaient accidentelle- 
ment conligués, comme elles le sont à la face inférieure du cerveau 
el du cervelet ; cela simulait en haut une seconde cavité de l'ara- 
chnoïde. Mais une diiisection attentive des parties démontra que ce 
reuillct libre par ses deux faces, interposé au liquide épanché el & la 
suture du cerveau, !>c continuait sans interruption avec la lame 
profonde du feuillet viscéral de l'arachnoïde et de la ba^e du crAne. 
Du reste il n'y avait pas une quantité appréciable de sérosité entre 
ce feuillet et la pie-mère, tandis que, comme on le sait, c'est dans 
cet intervalle et dans les ventricules que se trouve enfermé le fluide 
céphalo-rachidien. - 

icéphalie chronique ayant son siège dans la 
méd. de Paris, 1834. 
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Dans l'observation III du mémoire île Legendre l'alTedinn avail 
dêhuté il l'ft^e de 8 mois par des Dccidcnts cérébraux accompagnés 
de fièvre, qui persialèrent pendanl huit jour-. Depuis ces arcidenis, 
que les parents caraclérisèrent du nom de lièvre cérébrale, la tèle 
de Tenfanl a acquis un volume anormal. Les yeux sont en strabisme 
convergent. 

A 2 ans, la télé est volumineuse; son përimèlre occipilo-rronlal 
mesure 47 centimètres. Fontanelles largement ouvertes ainsi que 
les sutures fronto- pari étales. Pariétaux saillants. Front bombé. 
Aspect de l'hydrocéphalie. Mort par pneumonie calarrhale. 

A Vautopsic, il s'échappe de la cavité arachnolilîenne 300 grammes 
de sérosité d'un rouge très prononcé. •> La face interne de l'ara- 
chnoïde est revêtue dans toute son étendue par une membrane de 
nouvelle formation qui, après avoir tapissé l'arachnoïde pariétale, 
se réfléchît sur le cerveau qu'elle enveloppe et forme ainsi un vaste 
kyste dans l'intérieur duquel lîtail contenue la sérosité san^iuino- 
lente. >< Le feuillet qui correspond à l'arachnoidc est lisse et poli, tl 
n'y a pas d'adhérence entre l'arachnoïde cérébrale et le feuillet du 
kyale qui lui correspond. Le feuillet pariétal adhère au contraire 
& la dure-m^re par un tissu cellulaire extrêmement lin. Le kyste 
s'arrête au niveau des pédoncules du cerveau et ne se prolonge pas 
sur l'arachnoïde du cervelet. A la convexité et de chaque cété de la 
faux, les deux feuillets sont écartés l'un de l'autre Iransversa 
ment de 3 à 4 centimètres. 

L'observation IV du mémoire de Legeadre esl i 
analogue à la précédente. 

Je n'ai l'ien changé dans la relation de ces faits i 
expressions employées par Bérard et Legendre d'à 
les actions anatomiques de l'époque concernant l'an 
chnoïde ; on n'admet plus actuellement l'existence d'uiH 
cavité arachnoïdienne comprise entre deux feuillets. 

J'ai observé moi-m6me un cas typique d'hydrocéphaUfl 
externe. 
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Observation XI[. — Hydrocéphalie externe. 

Un enrani, né le 13 mars 1803 de parents inconnus, entre dans 
mon service le 4 décembre, Pas de renseignements sur le début de 
l'affection. 

A son entrée, l'enfant, Agé de prés de 9 mois, présente tous les ca- 
ractères de l'hydrocéphalie. La tête est volumineuse. La front sur- 
plombe les yeux, les pariétaux sont écartés, les sutures persistantes 
et larges, les fontanelles saillantes. Les globes oculaires sont abais- 
sés, les cornées dirigées en bas, recouvertes dans leur moitié infé- 
rieure par la paupiùre inférieure. Les mensurations donnent : 
Circonférence occipilo-fronlale. ..... 43 cent. 5 

De la racine du nez à la protubérance oc- 
cipitale externe 29 >i 

D'un conduit auditif à l'autre 29 " S 

Diamètre occipito-frootal 14 •< 5 

Diamètre bi-pariétal 12 ■■ 7 

Pas de strabisme. Le nez est écrasé, avec écoulement muco-pu- 
rulent. Orifices des narines légèrement excoriés. Petites cicatrices 
violacées de 2 à 3 millimètres de diamètre autour de l'anus, Pas 
d'adénopalhie. Traitement au sirop de Gibert, remplacé bientôt à 
cause de vomissements par des frictions mercurielles. Les jours 
suivants l'écoulement du nez diminue. 

Mais au commencement de janvier 1894, l'écoulement redevient 
purulent et sanguinolent. L'enfant s'amaigrit, les fontanelles s'af- 
faissent et la mort arrive le 14 janvier. 

Autopsie. — Le crAne aminci se laisse couper comme du parche- 
min. Dès l'ouverture de la boite crânienne il s'écoule une certaine 
quantité (250 ce. environ) d'un liquide légèrement citrin, nulle- 
ment sanguinolent. La calotte crânienne enlevée, le cerveau appa- 
raît en place dans les fosses crâniennes. Le liquide occupait donc 
un espace situé au-dessus du cerveau. Cet espace est limité en haut 
par la dure-mère épaissie et revêtue à sa face interne de membranes 
de nouvelle formation, en bas par des néo-membranes également 
épaisses dont il est impossible do distinguer l'arachnoïde ; cette pa- 
roi inférieure du kyste hydrocéphalique avait contracté adhérences 
au cerveau, au niveau des extrémités de la scissure interhémispbé- 
rîque. Ces néo-membranes sont surtout épaisses au niveau des lobes 
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frontaux el. dans la région du chiasma. La cavitâ est traversée 
des veiaes gorgées de saog se rendant de la pie-mère au sinus lon- 
gitudinal. 

Le cerveau, normal en apparence, pèse 500 grammes, LesTentri- 
cules sonl très légèrement dilatésetcontiennent une petite quantité 
de liquide. L'épendyme parait intact ; mais les veines aou s- épendy- 
mairca sont gorgées de sang. 

Les poumons présentent des noyaux de broncho -pneumonie «i 
atélectasie et emphysème. 

Dans les fosses nasales la muqueuse est plutôt anémiée. 




Caractères anatomi(|neM de l'hydrocéplmlii 
externe. 

Fait essentiel, dans l'hydrocéphalie externe le cerveatfî 
est normal ; il paraît seulement comprimé par le kyste, 
comme l'est le poumon refoulé par un épanchement plt 
rétique. 11 peut y avoir un peu de sérosité dans les veni 
cules, mais en quantité minime ; de môme dans l'espi 
sous-araclmoïdien. J'ai constaté quelques adhérences entri 
l'arachnoïde el la surface des hémisphères ; il n'en existe 
généralement pas. 

L'épanchemcnt est collecté au-dessus de l'arachnoïde 
dans un espace nettement enkysté. Cette poche extra-cé- 
rébrale sus-arachnoïdienne est constituée par deux feuil- 
lets, l'un inlerne au-dessus de l'arachnoïde, l'autre exieme 
nettement adhérent à la face interne de lu dure-roëre par 
un tissu cellulaire lin, dit Legendre. La cavité du kyste 
est traversée par des veines qui s'échappent de la partie 
supérieure de la pie-mère, pour se rendre à la partie cor- 
respondante du sinus longitudinal supérieur et tiraillent 
le cerveau qu'elles font saillir (Itilliel cl Barlhe/] 
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La capacité du kysie est trf<s variable. Quelquefois con- 
sidérable, il descend enavant jusqu'au nlveaudu cbiasma, 
en arrière il peut s'étendre sur la face supérieure du cer- 
velet ou s'arrôter à son niveau, latéralement il descend 
plus ou moins loin sur les fosses latérales du crâne. En 
tous cas. c'est toujours au niveau de la faux du cerveau 
que ses parois présentent leur maximum d'écarteaient. 
Les plus petits kystes se présentent sous la forme d'un 
espace triangulaire dont la base correspond h la faux du 
cerveau. 

La quantité du liquide est naturellement en rapport 
avec la capacité du kyste. Dans le fait de Bérard il y en 
avait 720 grammes (24 onces), dans mon observation 
230 grammes environ ; mais cette quantité peut rester bien 
inférieure à ces chilTres. Ce liquide peut être absolument 
citrin; il est très fréquemment rougeâtre et constitué par 
de la sérosité sanguinolente. Sa composition chimique n'a 
pas été jusqu'ici nettement établie, c'est une lacune à com- 
bler. Le fait saillant paraît Cire la richesse du liquide en 
albumine, mi^me dans les cas où il est limpide et trans- 
parent ; c'est là un caractère important qui différencie 
l'hydrocéphalie externe de la plupart des hydrocéplialles 
ventriculaires et doit être tenu pour un élément de dia- 
gnostic de premier ordre. 

Pathogénie et étlologle. 



L'épanchement hydrocéphalique n'est point le fait pri- 
mitif dans le processus de l'hydrocéphalie externe. C'est 
ce que Legendre a bien établi, et dans les faits par lui ob- 
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serves il put démoatrer que cel L^panchement rt^sultait de 
la transformation d'hémorritagies méningées. Pour lui « ces 
tiémorrhagies constituaienl le fait primitif, puis secondai- 
rement se formaient les parois du kyste, production mem- 
braneuse secondaire». 

Les héraorrhagies méningées ne reconnaissent pas toutes 
une pathogénie identique. 11 en est très probablement qui 
se produisent primitivement sans lésions méningées anté- 
rieures. Mais dans un grand nombre de cas l'hémorrhagie 
est elle-même un fait secondaire, consécutive à des alté- 
rations actuellement bien connues du côté des méninges. 
Déjà Gruveilbier admettait une phlegmasie pseudo-mem- 
braneuse de l'aracbaoïde pariétale comme point de départ 
des hémorrhagies aracbnoïdiennes. Ultérieurement Vir- 
chow, après avoir nié l'existence d'un feuillet pariétal de 
l'arachnoïde, démontra que les fausses membranes cons- 
tatées, loin d'être une production secondaire, étaient au 
contraire la lésion primitive, produit d'une inllammatîon 
de la dure-mère à forme subaiguii, d'une pachyméningite. 
Ces néo-membranes qui se développent à la face interne 
de la dure-mère, notamment au niveau de la faux, simples 
ou stratifiées, sont parcourues de vaisseaux fragiles qui se 
coupent facilement ; ainsi se forment, dans l'épaisseur des 
néo-membranes ou dans l'intervalle de leurs couches su- 
perposées, des épanchements sanguins plus ou moins 
abondants qui peuvent être le point de départ d'hydrocé- 
phalies externes.— Ailleurs on a constaté des lésions de 
l'arachnoïde, des infiltrations gommeuses de la pie-mère. 
En tous cas, le fait qui commande l'ensemble du processus 
morbide et qui domine la pathogénie de l'hydrocéphalie 
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externe c'est l'existence de lésions méningées et en pre- 
mière ligne la pachyméniogite. 

L'épanchement hydrocéphalique peut-il être la consé- 
quence directe et immédiate de ces lésions méningées? La 
chose ne parait pas impossible à la lecture de certaines ob- 
servations, dans lesquelles le liquide est signalé comme 
absolument clair et limpide. Mais dans un grand nombre 
de cas, dans les faits de Legendrc entr'aulres, un épan- 
chement hémorrhagîque apparaît bien dans la succession 
des lésions comme l'intermédiaire entre les lésions ménin- 
gées et l'épancliement hydrocéphaiique ; la présence de 
caillots, de sérosité sanguinolente dans ces cas ne peut 
laisser de doute sur le fait que l'hydrocéphalie externe ré- 
sulte de la transformation d'un foyer sanguin, ic En vertu 
de quelle force la quantité de sérosité sanguinolente épan- 
chée dans les premiers temps continue- telle à s'accroître ? 
C'est ce qu'il est difficile de déterminer », dit Legendre. 
Les conditions en effet qui, dans quelques hémorrhagies 
méningées, déterminent la transformation de l'épanche- 
ment sanguin en épanchement liydrocéptjalique nous res- 
tent inconnues. L'abondance notamment de l'épanchcracnt 
hydrocéphaiique secondaire ne paraît nullement en rap- 
port avecl'abondance de l'hémorrhagie primitive. Entre les 
feuillets de la néo-membrane décollés par un foyer san- 
guin mfime limité, il semble que l'épanchement hydrocé- 
phaiique puisse dans quelques cas, se dégageant de sa 
cause première, acquérir une certaine autonomie et évo- 
luer pour son propre compte. 

Les causes de l'hydrocéphalie externe sont donc celles de 
l'hémorrhagie méningée et do la pachy méningite. Celles-ci 
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50 produisent surtout chez des enfanls débiles, rachili- 
ques, affaiblis par des fièvres ou par la rougeole. A cette 
étiologie assex vague il faut ajouter l'intlueDce de Théfédo- 
gyphilis. Je t'ai admise dans mon observation XII. Elle a 
été incontestable dans une observation récente de Uaus- 
halter et Thiry, qui ont surpris dans sa première période 
l'évolution du processus morbide. Dans ce fait, un peu 
particulier il est vrai, la lésion primitive consistait en une 
infiltration gommeuse de la pie-mère avec arachnoïdite 
diffuse très prononcée, le liquide abondant trouvé à l'au- 
topsie dans la cavité arachnoïdienne {sic) était louche, d'une 
couleur chocolat clair, indice probable de son origine hé- 
matique. 

Voici les points principaux de cette observation de Haushalter 
et Thiry (1] : Enfant de 4 mois présentant les signes incontestables 
d'une syphilis hërôdilaire : sur le front, les paupières, le menton 
etc. peLilea papules cuivrées, confluenles; sur les membres et le 
tronc, aypbilides papulo-squameu^es discrètes ; coryza purulent san- 
guinolent. Traitement mercuriel. 

Un mois après, accidents cérébraux, convulsions, nystagmus, rai- 
deur légère de la nuque et des membres. Le crâne augmente con- 
sidérablement de volume avec saillie des bosses frontales et parié- 
tales et élargissement des fontanelles. Mort 20 jours après le début 
des accidents cérébraux. 

Autopsie. — Après ouverturi^ de la bollecrilnienne, la dure-mère 
parait fluctuante ; après section de la dure-mère on voil le cerveau 
affaissé, entouré de toute part par un liquide louche, couleur 
chocolat clair; le cerveau plonge dans ce liquide comme dans un 
bocal ; la quantité de liquide peut Être évaluée environ h 200 gram- 
mes.— La pie-mère est louche et présente le long des vaisseaux des 
traînées jaunes ou de petites plaques épaisses, dures.— Pas d« dila- 
tation notable des ventricules, pas de lésion appréciable des plexus 
choruTdesel de l'épendyme. 



(1)11 



t Tiunv, toc. cit. Obs, Il du oiémaîre. 
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A l'examen mkioKopiqnc : Infillralioii do la pic-méro par des cel- 
lules rondes, surtout dans sa partie t;.\Lci'ne où elle est acculée au 
feuillet viscéral de raruclmoîde ; au niveau des petits nodules, la 
paroi des vaisseaux est tutalement infiltrée do cellules rondes, au 
milieu d'une gangue épaisse de cellules amorphes. 
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I de l'hydrocéphalie externe. 



Un caractère ioi portant de celle forme d'hydrocéphalie, 
c'est son évolution habituelle en deux période*;. 

Dans la première période, ce sont les symptômes de la 
pac hymen ingite ou de l'hémonhagie méningée que l'on 
constate. Tantôt le début est aigu, il peut môme s'ac- 
compagner de fièvre (Legendre) ; il se curactérise par des 
contractures généralisées ou prédominantes aus extrémi- 
tés et fréquemment par des convulsions ; assez souvent en 
même temps existeotdes vomissements, delà somnolence, 
du coma. Il n'y a pas de paralysie proprement dite. En 
présence de ce processus aigu, on a souvent diagnostiqué 
une méningite tuberculeuse. — A côté de cette forme aiguë, 
il existe une forme latente qui ne se manifeste par aucun 
symptôme cérébral bien délîni.— Kntre ces deux évolutions 
si différentes, l'hémorrhugie méningée présente tous les 
intermédiaires ; la maladie, disent Rilliet etBarthez, peut 
être aiguë, lente, continue, discontinue, fébrile, apyréti- 
queetc. — L'hémorrhagie méningée se termine générale- 
ment par la mort à une période plusou moins rapprochée 
du début. Les faits suivants seuls nous intéressent. 

Dans une seconde période on assiste au développement 
de l'hydrocéphalie secondaire. La tiile augmente progres- 
sivement de volume; le crâne se dilate assez régulière- 
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ment dans tous les sens, comme ilans toute liydrocéphalisfl 
chronique, sans qu'aucun caractère objectif permette de 
difTérencier cette forme si spéciale. Les troubles de la 
vision, l'ari'êt du développement intellectuel, sont égal) 
ment habituels. 

Cette période hydrocéphalique est essentiellement chi 
nique ; elle avait de 8 à 30 mois de durée dans les obsi 
valions de Legendre. 

La mort survient souvent par maladie accidentelle. 
Toutefois Legendre croit « que celte variété d'hydrocé- 
phalie, une fois qu'elle a acquis son summum de dévelop- 
pement, a une tendance naturelle à diminuer et à se 
terminer par la guérison ». II s'appuie pour émettre cette 
hypothëse sur la tendance à l'accolement, dans certains 
faits, des deux parois du kyste et la formation de foyers 
isolés, circonscrits, secondaires à cet accotement ; enfin 
dans un cas il aurait observé pendant la vie la diminution 
spontanée du volume de la tôte. Quoi qu'il en soit de ceLt& 
tendance naturelle à la guérison, le pronostic reste toujoaM 
grave au point de vue de l'intelligence. <| 

L'hydrocéphalie externe peut quelquefois compliquer 
l'hydrocéphalie veutriculairc. Dans une observation de 
Bourneville (1) l'autopsie fit constater en môme temps 
qu'un épanchement ventrîculaire, l'existence d'une hy- 
drocéphalie externe nettement enkystée. L'association de 
ces deux formes d'hydrocéphalie ne saurait être reconiu 
pendant la vie. 



i 



(1} Loc. cil. Observ. IX dii 
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LE DIAGNOSTIC DE L'BTDROCÉPHALIE 



Diagnostic des hydrocéphalies aiguës. — Méningile tuberculeuse. — 
Syphilis cérébrale héréditaire.— Hémorrhagie méningée. 

Diagnontic des hydrocéphalies chroniques. — Dimension et dévelop- 
pement de la léie h l'élat normal de la naissance à l'âge adulte : 
recherches de Bonnifay.— L.e8 éléments du diagnostic : Les dimen- 
sions de la léte, son développement, sa forme. — Les hydrocé- 
phalies latentes. — Les macrocéphalies : L'hjperoslose du crâne. 
L'hypertrophie du cerveau. Le crûne rachitique. 

Diagnostic de l'hydrocéphalie inlerne et de l'hydrocéphalie exlerne. 



Hydrocéphallea aigaËH. 

Au milieu diïs symptiïmes d'une eucéphalopathie aiguë 
de l'enfance, il est ordinaii-ement très délicat de reconnaître 
à son début le développement d'une hydroc<iphaI le aiguë. 
Les signes physiques qui dénotent l'augmentation de 
pression intra-crânienne, la saillie de la fontanelle notam- 
ment, d'autre pari le degré marqué de-s symptômes de 
dépression cérébrale sont les meilleurs éléments de dia- 
gnostic. Les affections cérébrales qui s'accompagnent 
également d'augmentation de pression intra-crânienne 
sont naturellement celles qui créent le plus de difficultés 
au diagnostic dilTérenliol. 
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Toul d'abord la mi'mii'jiti' lubercitleusc. On sait qu'elle 
n'eal pus aussi rare dans laprcmiëi'e enfance qu'on t'a cru 
pendant longtemps; mais elle y évolue sous des formes 
atypiques qui la rendent souvent plus méconnaissable 
encore que dans la seconde enfance. Les difficultés du 
diagnostic difi'érentiel peuvent naître de l'allure sympto- 
malique de l'affection. D'une pari, certaines m<!ningilcs 
tuberculeuses s'accompagnent d'un épancbcment abondant 
(forme hydrocépbalique) avec élévation de la pression 
intra-crânienne, qui se traduit par des signes objectifs 
analogues à ceux de l'hydrocéphalie aiguë. D'autre part, 
certaines liydrocéphalies aigui-'s ou subaigui^'s, à début 
traînant, à période prodroraique prolongée, revêtent par 
plusieurs points la physionomie de la méningite tuber- 
culeuse. 

C'est souvent dans les conditions de développement des 
deux affections qu'il faut chercher les meilleurs éléments 
d'appréciation. L'hydrocéphalie aîgut! survient générale- 
ment comme manifestation secondaire d'un état infectieux 
généralisé, notamment d'infections gastro-inteslÎQaleSj 
ou d'infections locales, d'origine olique par exemple. Pa| 
contre, l'apparition quelquefois assez brusque des symp< 
tomes cérébraux de la méningite tuberculeuse est le plus 
souvent précédée d'une période plus ou moins longue 
pendant laquelle l'enfant s'amaigrit et dépérit; on doit 
rechercher dans ces cas les signes physiques qui peuvent 
traduire l'existence de quelque tuberculose locale (gan- 
glioDs bronchiques, poumons) et plus encore les stgnei 
de la tuberculose généralisée chez le jeune enfant, hypei 
trophie de la rate et du foie, micropolyadénopalhie, etô^ 
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Enfla, pour lixer le diagnostic, reste la ressource de la 
ponction lombaire. La teneui' du liquide en albumine est 
gi5né raie ment plus élevée dans la méniDgite tuberculeuse 
que dans l'hydrocéplialie £tigu<- ; il ne faudrait pourtant 
pas attacher trop d'importance à ce caractère, La recher- 
che du bacille tuberculeux dans le liquide a une bien autre 
valeur. Si sou absence ne fournit que des probabilités 
contre l'existence d'une méningite tuberculeuse, sa pré- 
sence par contre est absolument démonstrative. 

J'ai décrit une forme aigufi de syphilis cérébrale hérédi- 
taire précoce donnant lieu au développement rapide d'une 
hydrocéphalie ventriculaire. Les accidents cérébraux coïn- 
cidaient avecd'autres manifestations sypliiiitiques qui té- 
moignaient de leur nature. 



Vhémorrhafjie méningée présente à son début bien des 
caractères communs avec l'hydi-océphalie aigui.'. Surve- 
nant assez souvent comme complication d'états infectieux 
ou cachectiques, s'accompagnant quelquefois de fièvre, 
produisant de la contracture des extrémités, de l'assoupis- 
sement, du coma, elle détermine aussi généralement un 
certain degré d'exagération dans la pression intra-crâ- 
□ieane. 

La brusquerie du début appartient plutôt àThémorrha- 
gic méningée; mais dans les formes où colle-ci évolue 
insidieusement, le diagnostic sera rarement possible. La 
marche ultérieure de la maladie est le plus souvent diffé- 
rente dans les deux cas. L'héraorrhiigîe méningée détermine 
souvent rapidement la mort, tandis que les signes de l'Iiy- 
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guJ! s'accentuent. Mais il existe des faits* 



d'hémorrjiagies méningées qui peuvent aboutir au bout de 
quelque temps à cette forme spéciale d'hydrocéphali 
critedans le chapitre précédent sous le nom d'bydroi 
phalie interne, et je considère à peu près impossible 
diagnostic diirérentiel entre l'hydrocépbalie interne aiguC 
ou subaiguë et l'hydrocéphalie externe consécutive à 
l'hémorrhagic méningée; j'indiquerai tantAt les éléments 
d'appréciation lorsque la maladie a passé à l'état chroni' 
que. 

Hydrocéphalie»! chroniqaein. 

Dans l'hydrocéphalie aiguë, l'existence de symptâmd 
cérébraux attire tout d'abord l'attention, et le développa 
ment de la tête n'apparaît que secondairement, précisasl 
la nature du processus morbide. Par contre,dans l'hydre 
céphalie chronique avant l'apparition de symptômes céré-' 
braux c'est le volume de la t&te qui attire l'uttention, 
c'est quelquefois son développement rapide. Les parents 
sont les premiers souvent à trouver que leur enfant prt 
sente une tCte trop grosse ; la mère constate que les hm 
nets de l'enfant deviennent trop petits d'un jour à Tautri 
A une certaine péi-iode et à un certain degré, lei 
tères de l'hydrocéphalie deviennent si manifestes que h 
diagnostic s'impose à première vue. Au début par coa 
tre et dans certaines hydrocéphalies légères, ce dîagnoslïë^ 
peut être difficile ; il doit se baser sur l'étude des carac- 
tères de la tète, de ses dimensions, de son accroissement 
progressif, de sa forme. Mais une appréciation n'est possi-d 
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ble que par la comparaison de ces caractères avec les con- 
ditions de l'élat normal . 

Dimensions et développement de la tôte à l'état nor- 
mal. — L'étude du développement de la tôte depuis la 
naissance jusqu'à l'âge adulte au point de vue céphalo- 
métrique vient d'être Taite récemment par J. Bonnifay (1) 
dans sa thèse inaugurale. Parmi les auteurs qui avant lui 
ont étudié cette question, il faut citer surtout Quélelet (2) 
dans son remarquable ouvrage sur l'anthropométrie ; 
malheureusement en énonçant ses résultats quant aux 
mensurations do la tête (diamètre antéro-posléricur, dia- 
mètre par les tempes, circonférence par les orbites), cet 
auteur n'indique pas son manuel opératoire, ni les points 
de repère qu'il a choisis. C'est à Marseille, c'est-à-dire 
dans une grande ville dont la population est loin de re- 
présenter ce que les anthropologistes appellent une race 
pure, que se sont poursuivies les études de Bonnifay ; elles 
ont porté sur 1093 sujets appartenant à la population 
moyenne, soldats, population des écoles, des asiles et des 
crèches, avec élimination des malades. Les mensurations 
faites au compas d'épaisseur et au ruban métrique ont été 
prises d'après les points de repère suivants ; 

1° Diamètre antéro-postérieur de la glabelle au point 
occipital maximum. 

2" Diamètre Iransverse maximum , au voisinage des 
bosses pariétales. 



(1) J. Bonnifay, Du déeeloppemenl de la léle au point de vue de la ci- 
phalomélrie depuis la naissance jusqu'à rd'je adulte. Thèse de Lyon, 18fl7. 
(!) QuÉTELET, Anthropométrie, Bruielles, 1810. 
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3^ Circonférence horizontale, passant par les extrémités 
du diamètre antéro-postérieur maximum. 

4® Demi- circonférence transversale supérieure, prise 
du rebord supérieur d'un conduit auditif externe àPautre. 

5® Demi-circonférence antéro-postérieure, de la glabelle 
à l'inion. 

Le tableau (p. 287) donne les résultais auxquels Fauteur 
est arrivé pour les dimensions moyennes de la tète aux 
différents âges. 

Ces chiffres ne constituent que des moyennes et je vais 
indiquer dans quelle limite ils peuvent être utilisés pour 
le diagnostic. 

Les éléments du diagnostic. — 1** Dimensions de la 
TÊTE. —Elles constituent une première indication pour le 
diagnostic ; frappantes souvent à première vue, elles doi- 
vent être vérifiées par des mensurations précises. Elles 
sont toutefois insuffisantes par elles seules à fixer le dia- 
gnostic. Ces dimensions peuvent en effet dépasser sensi- 
blement la moyenne sans qu'on soit en droit de conclure à 
rhydrocéphalie. Bonnifay a insisté sur Tétendue des va- 
riations que Ton peut rencontrer dans le môme âge ; en 
partie en rapport avec la taille des sujets et avec le sexe, 
ces variations dépendent surtout de conditions purement 
individuelles. La circonférence horizontale est de toutes 
les dimensions celle qui permet le mieux d'apprécier dans 
son ensemble le volume de la tète; or ses différences sont 
très grandes chez les sujets de même âge ainsi que le prou- 
vent les chiffres suivants, donnant à côté des moyennes 
générales les maxinia et les minima constatés (p. 288). 
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Circonférence horizontale de la tète. 

lloyennet 

De la naissance au 15« jour. 343 mm 9 

De 15 jours à 2 mois .... 368 — 7 

A 3 mois 388 — 8 

De 6 mois à 1 an 429 — 8 

De 1 an à 2 ans 459 — 7 

De 2 ans à 3 ans 473 — 5 

De 3 » à 4 » 487 — 4 

De 4 » à 5 » 495 — 7 

De 5 » à 6 >. 497 — 8 

De 6 » à 7 » 504 — 4 

De 7 » à 8 » 511—6 

De 8 » à 9 » 514 — 1 

De9 » àlO » 514 — 7 

De 10 » à 11 » 519 — 8 

De 11 » àl2 ») 521 — 1 

De 12 » à 13 » 529 — 7 

De 13 » à 14 « 533 — 1 

De 14 » à 17 »> 540-8 

De 22 » à 24 » 549—6 

Les dimensions de la tète n'ont de valeur réelle que rap- 
prochées des conditions de développement et de la forme 
de la tète. 

2" Développement de la tête. — Le développement exces- 
sif et rapide de la tète est un symptôme important de Thy- 
drocéphalie. 

La période déplus grande activité de ce développement 
va de la naissance à 4 ans, mais c'est surtout dans la pre- 
mière année que la tète croit rapidement. Voici, diaprés 
les résultats de Bonnifay, les chiffres moyens d'accroisse- 
ment de la tète pour la circonférence horizontale d'flge en 
âge: 
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^JniHi» 


361 a» 


318»» 


395 


336 


420 


330 


465 


390 


488 


430 


540 


438 


520 


465 


520 


460 


538 


460 


530 


475 


540 


488 


560 


490 


545 


485 


545 


492 


560 


465 


565 


498 


564 


505 


575 


500 


572 


518 
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Pendant les trois premiers mois 44 ""^ g 

De trois à six mois 41 — 

De six mois à un an 29 — 9 

PendaDt la 2- année 13 — 8 

Pendant la 3" année 13 — 3 

Pendant la 4* année 8 — 3 

Pendant la 5" année 2 — 1 

Pendant la 6° année 6 — 6 

Pendant la 7- année 7—2 

Pendant la 8- année 2-5 etc. 

Dans les cas suspects d'hydrocéphalie, il sera ulile d'ap- 
précier par des mensurations répétées le degré d'accrois- 
sement de la tête et de les comparer avec les chiffres de 
l'accroissement normal. 

Ce n'est pas seulement l'augmentation de^ dimensions de 
la tète qui a de la valeur pourle diagnostic de l'hydrocépha- 
lie, ce sont aussi les rapportsde ces dimensions entre elles. 
Ces rapports établissent les caractères morphologiques 
du crâne, et notamment le rapport du diamètre trans verse 
au diamètre antéro-posiérieur, c'est-à-dire l'indice cépha- 
lique, permet de reconnaître le degré de dolichocéphalie 
ou de brachycéphaJie. Or le crâne dans son évolution nor- 
male ne présente suivant les âges que foit peu de diffé- 
rence au point de vue morphologique. L'enfant, d'après 
Lecourlois (1), posséderait d'une manière générale dès sa 
naissance la formule crânienne qu'il doit garder toute sa 
vie. Il n'en est plus de môme dans rhydrocéphalie. Re- 
gnault(2) abien démontré qu'en môme temps qu'il aug- 
mente de volume, le crâne hydrocéphale augmente la bra- 

(1) LtcouiiToiB. Soe. d'anthropologie. i869, at IhÈse île Paris, 1870. 

(2) Reukault, Forme du crâne dans l'bydrocËplialic. Hea. mens, des mal 
de Venfance. 1894. 
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chycéphalie ; la mensuration des diamètres en donnant 
rindice céphalique permettra d'apprécier cette tendance : 
« Si, dit Regnault, en prenant successivement des mesu- 
res à deux ou trois mois d'intervalle, on voit le crâne évo- 
luer vers le type brachycéphale, le diamètre transverse 
augmentant proportionnellement davantage que Tantéro- 
postérieur, ce sera en faveur de l'hydrocéphalie.. . Si un 
enfant est porteur d'une tète dont le volume inquiète les 
parents, on pourra les rassurer s'il n'y a pas brachycépha- 
lie, ou si celle-ci existant n'augmente pas à quelques mois 
dUntervalle. Il ne s'agit pas alors d^hydrocéphalie au dé- 
but, mais d'hypertrophie simple du crâne. » Exception 
doit être faite, bien entendu, pour certaines formes anor- 
males d'hydrocéphalie telle que l'hydrocéphalie scapho- 
céphalique de Bourneville. 

3° Forme de la tête. — Lorsque l'hydrocéphalie a 
acquis un certain degré de développement, la tète présente 
bien nettement la forme spéciale que j'ai décrite comme 
caractéristique (V. chap. IV). La brachycéphalie est un 
des éléments de cette forme. La dilatation de la botte crâ- 
nienne dans son ensemble détermine cette saillie du front, 
cet elTaccment des fosses temporales, cet écarleraent des 
régions pariétales, etc.. sur lesquels je n'ai pas à insister 
de nouveau. 

L'augmentation de volume de la tète crée la première 
présomption d'hydrocéphalie. Aussi le diagnostic peut-il 
être exposé à deux causes d'erreur. D'une part, l'hydrocé- 
phalie peut l'être méconnue en raison de Tabsence de déve- 
loppement de la tùte : Thydrocéphalie reste ItUente. D'au- 
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tre part, on peut croire à lort à une hydrocéphalie en 
présence d'une ougraenlation de volume et de déformations 
de la tOte dépendant de causes très différentes. 



Les hydrocéphalies latentes. — Dans quelques cas 
d'hydrocéphalie cong('nilale que j'ai signalés, non seule- 
ment la tCte ne dépasse pas les dimensions normales, maîa 
elle reste au-dessous de ces dimensions : il y a micro- 
hydrocéphalie- La plupart du temps il sera impossible de 
distinguer ces faits de la microcéphalie simple. L'erreur 
de diagnostic est ici sans grande importance, les deux mal- 
formations aboutissant l'une et l'autre à un degré d'idiotie 
irrémédiable. 

Assez souvent, ainsi que je l'ai dit , l'hydrocéphalie 
congénitale présente, avant de devenir manifeste parle 
développement de lu ICte, une ptiriode latente plus ou 
moins longue. L'existence de quelques troubles cérébraux, 
la présence d'un certain degré de contracture spastique 
dca membres chez le nouveau-né doit attirer l'attention 
vers l'hypothèse d'une hydrocéphalie latente. 

Lorsque l'hydrocéphalie se développe après l'occiusioa 
des fontanelles et des sutures, dans ces formes tardives 
dues à des inflammations del'épendyme, à des méningites 
séreuses, à des tumeurs du cerveau, il sera souvent difli- 
cile d'apprécier le début de l'épanchement. L'apparition 
des symptômes décompression cérébrale, torpeur, cépha- 
lée, névrite optique, etc., crée en faveur de l'hydrocépha- 
lie un certain degré de présomption que le développement 
ultérieur de la lôte peut seul transformer en certitude. En 
l'absence de ce développement, la valeur des symptômes 
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de compression reste douteuse. Dans ces cas, le diagnostic 
pourra chercher sa vérification par l'appréciation de la 
pression du liquide cérébro-spinal au moyen de la ponction 
lombaire (1) : les chiffres de tSO millimËtres et au-dessus 
doivent fitre seuls considérés comme indiscutablement 
pathologiques et indiquant une augmentation de la pres- 
sion céphalo-rachidienne (V. chap. II). ■ 



Les macrocéphalies. — En pi'ésence de la forme ca- 
ractéristique de la tète dans l'hydrocéphalie, le diagnostic 
ne restera pas longtemps en suspens ; mais il ne faut pas 
se hâter de conclure à l'hydrocéphalie d'après le l'o/ume 
seul de la I6te et l'existence de la macrocéphalie. n La 
macrocéphalie, dit Féré (2), peut être réalisée par l'hydro- 
céphalie, elle est plus souvent la conséquence d'un trouble 
d'évolution portant sur la plupart des os ainsi que sur le 
cerveau, y 

HïPERoaTosEOUHïPEHTBOPmBDUCRANE, — En dehors de la 
maladie de Paget, de l'acromégalie, qui ont leurs caractères 
distinctifs, il peut se produire une hypertrophie des os du 
crâne sous des influences encore peu connues. La voûte 
du crâne peut atteindre une épaisseur assez considérable; le 
plus souvent l'hypertrophie se fait par la partie externe 
seulement, en sorte que la capacité du crâne n'est pus di- 
minuée. Dans ces cas la ti>te, si frappante que soit son aug- 
mentation de volume, ne présente généralement pas lesca- 
ractères objectifs de l'hydrocéphalie. D'autre pari il 
n'existe aucun symptôme de compression cérébrale. 

(1) Voir an chapitre suivant le manuel opératoire de la ponction lombaire 
(S) Féhé, La famille néoropalhique . 
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Hypertrophie du cerveau.— Le développement du crâne 
e?t quelquefois en rapport avec une affeclion décrite pour 
la premii^re fois par Laeunec (1), l'hypertrophie du cer- 
veau, étudiée depuis par plusieurs auteurs, parmi lesquels 
F. Belz (2), d'Espine (3), etc. Il s'agit lanlôt d'hypertrophie 
simple, tantôt d'hypertrophie compliquée de sclérose. 
Comme l'hydrocéphalie, c'est une affection souvent con- 
génitale ou se développant dans les premiers temps de la 
vie vers 6 ou 8 mois ; elle est quelquefois familiale. Le 
crâne se distend proportionnellement à son contenu; le 
volume de la tCte chez un enfanl de S ans peut arriver à 
dépasser la tAte d'un adulte (Rilliet et Barthez). Betz si- 
gnale la coexistence fréquente du spasme delà glotte, et 
plusieurs auteurs celle de convulsions qui peuvent pren- 
dre la forme épileptique. Il existe quelquefois une cépha- 
lée sourde et, au début, des symptômes d'irritation céré- 
brale, agitation pendant le sommeil, grincement de 
dents, etc. L'étal de l'intelligence varie ; tantôt elle est 
normale, tantôt on constate des troubles intellectuels allant 
de l'apathie et de l'airaiblissement simple h l'idiotie. Il y 
a une faiblesse musculaire frappante, On a noté quelque- 
fois une tuméfaction des ganglions lymphatiques, do la 
thyroïde, du thymus. 

Le développement de la tfile est plus lent, disent les au- 
teurs, et n'atteint pas le degré qu'il peut avoir dans l'hy- 
drocéphalie ; le front ne devient pas proéminent ou ne le 



(1) LAinntc, Joum. île méd., de cMr, 
(2} Fr. BïTï, Sur l'hypertrophie du c 
186S, X. 8. 
(3) D'EsFinR, Bev. méd. de lu Suisse Romande, 1875, 1816, I 
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devient que tardivement ; il n'y a pas de soulèvement de 1& 
fontanelle, pas de saillie des yeux, " Mais, dit justement 
Potuin (1 ), ces signes n'ont de valeur que dans les cas où 
l'hydrocéplialie atteint un degré assez considérable ; quai 
l'accumulation de liquide est peu considérable il n'y 
vraiment aucun moyen de diagnostic. » Cependant 
forme de la tête dans l'hypertrophie du cerveau est souvi 
assez différente de celle de l'hydrocéphalie. Elle n'a pi 
la même tendance & prendre la forme arrondie ; dans ui 
fait do Landonzy (2), elle était surtout développée au ni- 
veau de la région frontale; généralement elle se dévelopi 
plutôt du càt<S de l'occiput. 

Les causas de l'hypertrophie du cerveau sont peu coi 
nues; mais presque tous les auteurs signalent ses raj 
ports avec le rachitisme, avec lequel elle se combine sou- 
vent. Dans ce cas la bolle crânienne présente en outre di 
son ampEiation les caractères du crâne rachitiqut 

Le CRANE HACUiTiQUE. — Le crâue rachitique simple avec 
ses fonlancUes et ses sutures ouvertes, ses bosses frontales 
et pariétales saillantes, peut quelquefois donner l'impres- 
sion d'une hydrocéphalie. De plus le rachitisme, ainmj 
que l'a reconnu Regnaull (3), détermine souvent la bra< 



■ du cerïi'S 



Diction, encyclop. des SeïencÊÊ^ 
do cerveau cbei on enfant Gai. mid, de 



(I) CoTAra. Ilypertrophi 
miitîcaltt. 

(1) La.idouit, Hypertropbi 
Paru. 1814. 

(3) RRIUIJ1U1.T, Dei alUraliom crrfnjennei dan* le rachUame. Thèse d« 
Paris, ISSS. — • I^e racbitisme grave aigu aminé la broc bjreép balle mSnu 
sans défuruialion accentuée. — Plu; le rachitisme est détonnant, plus ïl 
est généralisé k tout k système osseux, plus la bracbvcepfaalie est accen- 
tuée. — Le racbitiune partiel localisa ne donne pas lieu à la brachjcé- 
pfaalie. t 
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cbycéphaiie ; c'est là un caractère commua avec l'hydro- 
céphalie. Mais, dans la très grande majorité des cas, comme 
je l'ai dit plus haut (v. chap. X), le rachitisme ne produit 
pas d'augmentation de volume rie la tète et celle-ci ne pré- 
sente pas ce développement uniforme que l'on constate 
dans l'hydrocéphalie: on dirait, écrivent Riliiet et Barthez, 
que des bosses aplaties ont été surajoutées à la partie 
moyenne des os ; le doigt promené à la surface du crine 
sent assez facilement l'end roiloii l'os doit s'épaissir. Enfin 
il faut attacher une certaine valeur h la constatation du 
souffle céphalique aussi rare dans l'hydrocéphalie que 
fréquent dans le rachitisme. 

Lorsque le rachitisme détermine une arapliation de la 
tète, je crois avoir démontré qu'il s'agit de trouhles de 
nutrition portant sur l'ensemble de l'extrémité céphalique 
(crâne, cerveau, etc.), parmi lesquels l'augmentation du 
liquide cérébro-spinal, si elle existe, n'a qu'une valeur 
accessoire. La déformation du crâne dansées cas mêmes 
reste distincte de la déformation hydrocéphaltque. 



Diagnostic des formes de l'hydrocéphalie. — L'hy- 
drocéphalie étant reconnue, il reste Ji déterminer la forme 
dont il s'agit. Le diagnostic différentiel des formes d'hy- 
drocéphalie ressort d'une manière générale de l'exposé 
même que j'en ai fait ; je ne saurais y revenir sans redites. 
Il convient toutefoisd'établird'une façon aussi précise que 
possible les éléments du diagnostic entre les hydrocépha- 
lies internes et l'hydrocéphalie externe, en raison des 
indications que la différence de siège du liquide peut 
fournir au traitement. 
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Le mode de début et l'ëvolution de la maladie peuvi 
à peine fournir dus éléments de probabilité. L'hydroi 
phalie externe, il est vrai, n'est jamais congéailule. Mai 
le début par des accidents aigus ne suffît point par lui 
m6me !i élucider le problème. « Avant deux uns, dîseï 
Rilliet et Barlhez, une liydrocéphalie précédée de convul* 
siens sera vraisemblablement d'origine hématique. » Cell 
proposition ne saurait être acceptée. Un certain nombi 
d'bydrocéphalies ventriculaires débutent par des accident 
aigus, convulsifs et autres. 

La forme de la tète ne présente généralement auci 
caractère différentiel dans l'hydrocépbalie interne et dai 
l'hydrocépbalie externe. 

En cas de doute je crois avec Rilliet et ftarthez qu'il y 
lieu de s'éclairer des renseignements fournis par une ponc- 
tion exploratrice : « La profondeur à laquelle il serait né- 
cessaire de faire pénétrer l'instrument, la nature de liquide 
auquel il donnerait issue, disent ces auteurs, indiqueraient, 
d'une manière presque certaine le siège de la maladie. «Il 
y a des restrictions à faiie sur la valeur du renseignemeati 
fourni par la profondeur de pénétration de l'instrument, 
Dans beaucoup d'bydrocéphalies ventriculaires, en effet, la 
couche de tissu cérébral formant le kyste hydrocéphalique 
est tellement mince, qu'il serasouventdifficile d'apprécier 
si l'on est resté en deçà ou si l'on est allé au delà. Les carac- 
tères du liquide retiré sont beaucoup plus significatifs. Dans 
l'hydrocéphalie vcntriculaire chronique.les caractères phy- 
siques du liquide, sa pauvreté en albumine, sa richesse 
chlorure sont à peu près constants. Si, par contre, la poi 
lion am^ne du sang, de la sérosité sanguinolente ou vaèi 
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un liquide clair^ mais fortement* albumineux, on peut à 
peu près sûrement conclure à l'existence d'une hydrocé- 
phalie externe. Ces caractères différentiels auront d'autant 
plus de valeur que l'hydrocéphalie est plus ancienne ; au 
début, en effet, d'une hydrocéphalie ventriculaire aiguë, 
le liquide épanché est quelquefois assez riche en albumine. 
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LE TRAITEMENT DES HYDROCÉPHALIES 



Les méthodes de traitement de V hydrocéphalie^ — La compression. — 
La révulsion. — Ponction ventriculaire et trépano-ponclion. — La 
ponction rachidienne. — Le drainage ventriculaire ; le drainage 
sous-cutané de Mickulicz. —Drainage de l'espace sous-arachnoï- 
dien. — Les injections modificatrices. — La craniectomie. 

Traitement des hydrocéphalies aiguës. 

Traitement des hydrocéphalies chroniques. — Traitement médical. La 
médication anti-syphilitique. — Traitement chirurgical ; sa va- 
leur dans les diverses formes cliniques et pathogéniques de l'hy- 
drocéphalie. — Hygiène et éducation des hydrocéphales. 



De tout temps rbydrocéphalie a été considérée comme 
une affection rebelle à tout traitement. Malgré les progrès 
de la chirurgie contemporaine, elle reste encore incurable 
dans la grande majorité des cas. J'exposerai en premier 
lieu les différentes métbodes thérapeutiques qui ont été 
préconisées. Je chercherai ensuite à établir le parti que 
Ton peut en tirer dans les différentes formes d'hydrocé- 
phalie que j'ai étudiées. 

Lien méthodes de tpaitement de l'hydrocéphalie. 

La compression de la tète n'a plus actuellement comme 
méthode thérapeutique qu'un intérêt historique. Proposée 
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par Lazare Rivière et eo 1836 par Beraard de Both, elle 
fut préconisée surtout par lïngelman de Kreuznacb (1). 
Cet auteur aurait observé un certain nombre de guérisons 
par la compressioQ du crâne au moyen de bandes agglu- 
tinatives entrecroisées: la guérison complète serait, d'après 
lui, toujours survenue eo moins d'un an. On se demande 
si cet auteur n'a pas été le jouet d'une illusion quand on 
voit l'insuccès constant de cette méthode entre les mains 
des autres observateurs. Non seulement inefficace, elle 
est encore dangereuse, car en s'opposant h la dilatation du 
crâne elle augmente la compression du cerveau. Trous- 
seau (2), qui l'avait expérimentée dans quelques cas, y 
renonça à la suite d'un accident mortel. Dans un fait où 
il y eut recours, le liquide agissant sur la base du crftne 
détacha l'os etbmoïdc et la mort de l'enfant s'en suivit. 
Aussi est-elle complètement abandonnée. Si l'on voulait 
la tenter de nouveau, dit West, il faudrait en surveiller 
de très près les résultats et desserrer les bandelettes aux 
moindres symptômes de compression. 



La rèTulsion a été employée sous dîiTérentes formes. Le 
traitement deGœlisde Vienne fut quelque temps en vogue : 
il consistait essentiellement en onctions mercurielles sur 
la tfite qui devait être recouverte d'un bonnet de laine, 
dans l'administration continue du calomel, et, ù l'occasion, 
dans l'emploi de moyens contro-stimulants. 

De nos jours Bourneville (3) a repris ce mode de traile- 

(t) Medic. Annalen, 1839. 

(2| Thol-sbeau, Clinique médicale de l'Hôtel-Dieu. 

(3) BoiiiL'siivii.i.E, Recherches aur Vépileptie, l'hi/atérie, l'idiotie et l'kydeo- 
eéphalie. Vol. XIV, 1894. 
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ment et l'a formultS ainsi qu'il suit : » La tète 
ayant i5té préalablement lasée, on iipplique une capeline 
serrée construite avec des bandelettes de Vigo, on maintient 
autant que possible la capeline une semaine ; après un 
repos d'une semaine on la renouvelle et si nn accident 
quelconque empêche son usage continu, on substitue an 
Vigo des frictions quotidiennes h l'onguent mercuriel. En 
même temps on administre deux fois par semaine un pa- 
quet de gr. 10 de calomel. Tous les mois pendantim an 
ou plus, il faut appliquer un vésicatoire qu'on laisse 15 à 
20 heures, et quand il commence à sécher on applique 
capeline d'empliitre de Vigo. » 

Quincke (1), dans certaines formes relevant d'une in- 
flammation chronique des méninges, employa b titre de 
révulsion des frictions de tartre stibié sur des points très 
circonscrits de la peau du crâne préalablement rasée, 
entretenant pendant6& 8 semaines unsuintementconlini 
au moyen d'onguent basilicum. 



Ponction ventriculaire et trépano-ponction. 
ponction était employée par les auteurs anciens (Uippo- 
crate,Celse,etc.).Dansle siècle dernier elle fut pratiquée en 
1744 par Dean Swift. En 183! Gr»fe (2) relatait un cas de 
guérison obtenu après 9 ponctions. En 1838 Conquest (3) 
donnait les résultats de la ponction dans 19 cas d'hydrocé- 
phalie : 9 eurent une issue funeste, 3 cas auraient guéri, 
dans les autres il y eut soulagement et survie. West (4) en 

(l}QtiiNU>E, La méningite séreuse. Loe. cit. 
(9) GnMFB und Walteh, Journal de chirurgie^ 
(3) CoNQUEST, London med. Gazette, IS37-3B, ' 
(*) Mémoire analysé par Di'mNu Fabukl lluU 
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1842avatt recueilli les observations de 56 malades traîlés. 
Depuisjde nombreuses tenlalîves ont été faites. 

On a ponctionné tous tes points du crâne membraneux ; 
l'essenliel est d'éviter les sinus veineux du crâne. La plu- 
part des auteurs enfoncent le trocart à la partie latérale 
droite ou gauche de la fonlanelle antérieure ; quelques- 
uns le font pénétrer par la suture fronto- parié taie. Le 
point de la ponction n'a pas grande importance dans les 
grandes hydrocéphalies h crâne volumineux et mou. Le 
mieux cependant, si la fonlanelle est large, est de la ponc- 
tionner à 3 ou 4 centimètres de la ligne médiane ; si elle 
n'est pas large, à son angle latéral. Les anciens chirurgiens 
ponctionnaient Ions à travers les parois crâniennes intac- 
tes. Actuellement, dit Chipault (1), comme on n'a plus à 
craindre l'infection des plaies et qu'on ne redoute plus 
l'entrée de l'air dans le crâne, on incise la peau cruciale- 
nient ou sous forme d'un petit lambeau, d'un volet, puis 
la paroi membraneuse crânienne, ot la dure-mère égale- 
ment en croix. Entre les quatre petits lambeaux duraux 
relevés, l'instrument est enfoncé d'un coup sec perpen- 
diculairement à la surface. — Les opérateurs ont retiré des 
quantités variables de liquide. 

Les dangers de lu ponction ventriculaire sont considé- 
rables. Ils sont de deux ordres : 1° les phénomènes de 
décompression qui produisent, lorsqu'on retire trop de 
liquide, des accidents rapidement mortels ■ 2° les com- 
plications inûammatoires, qu'on doit éviter de nos jours 
avec l'emploi des méthodes antiseptiques. — Les anciens 



(1) CuipAVLT, Chirurgie opéraloii-e du sijslènf 
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coanaisRaient (iéj!i le danger de l'écoulemeal bnisrjuc i 
pei'sîstanidu liquide hydrocdphal jque, menaçant <cde laisse 
échapper la vie en môme lemps que le liquide ». Déjà i 
début du XVI' siècle ForesLus écrivait que veteres in i 
consensitisse ne aqua una vice sed sensim evacuerelur. 

Pour parer à ces dangers il convient de suivre certainCl 
règles. Tout d'abord on doit user non pas de trocarts o9| 
dinnires, mais de trocails capillaires, et de ceux-ci pluU 
que d'aiguilles qui, outre qu'elles peuvent Pire oblitérées 
par la substance cérébrale, risquent de léser les parois 
ventriculaires. On peut ou non employer l'aspiralioQ.. 
L'essentiel est de ménager un écoulement très lent au liÀ 
quide. Enlin, il convient de ne pas retirer une trop grandd 
quantité de liquide : de 50 à 230 grammes au maximum 
suivant les cas. Si pendant l'opération apparaissent dd 
accidents de décompression, il Tant arrêter immédiatemcnl 
récoulement, Kcen, en cours d'opération, a pu enrayei 
h plusieurs reprises des convulsions violentes par des ir» 
rigations dans le ventricule avec de l'eau bouillie chaude. 
Après la ponction, la tôle doit être maintenue par une l 
gère compression. 

Tous dangers évités, on constate une diminution dei 
symptAmes de compression cérébrale et de la circonré^ 
renée de la tète. Mais généralement ce résultat n*est quflj 
temporaire. De toute façon on est amené h pratiquer dcu 
pondions successives. Malheureusement l'expérience dft 
montre souvent que plus la ponction est répétée, moindre 
est son oITel.'K L'épiinc bernent se reforme toujours plus' 
rapidement, la période d'influence favorable que la dimi- 
nution de la compression cérébrale a sur la maladie est 
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toujours plus courte, et en findo compte l'évolulion vers 
l'issue falale ne s'arrête pus. A chaque ponction nouvelle, 
le liquide présente une plus haute teneur en alhiimine, ce 
qui prouve bien que ces irritations du cerveau doivent 
occasionner des processus inflammatoires tlu c6té de la 
substance cérébrale " [1). 

Aussi les nombreux résultats heureux rapportés par cer- 
tains auteurs anciens sont de nos jours rais en suspicion. 
Cependant plus près de nous Calot (2) rapporte l'observa- 
tion d'un malade qui ponctionné 30 l'ois était eu voie d'amé- 
lioration, mais finit par succomber entre lesmatasdeBarde- 
leben k une évacuation au gros trocart. Dern (3), Wyss (i), 
Kehn (S) auraient eu des améliorations notables. Dans un 
fait de Schilling, sur lequel je reviendrai, le résultat fut 
des plus satisfaisants. Aussi en présence de ces quelques 
résultats heureux, A. Broca (6) conclut que « l'on est en 
droit de soumettre les hydrocéphales aux ponctions répé- 
tées «. Je dirai plus loin dans quelles limites restreintes 
cette conclusion me parait pouvoir être acceptée. 

La trépano-ponciion, lorsque la fontanelle est oblitérée 
et le crâne fermé, doit forcément dans la méthode ^tre 
substituée à la ponction. Wernicke la proposa peut-être le 
premier en 1881. Zeuner (de Ciocinnatli) en 1886 et Keen 
devant la Société de Médecine de Philadelphie en 1888 



(I) Hknle, Contribution à la palhologia e[ à la (hËrnpciitique de l'hydro- 
cëphalie. MilUilungtn ata den Grenzgebielen lier Medizin wul Chirurgie, 
1S96. 

(ï) Contrés de chirui-f/îe, Paris, 1803. 

13) Hkhm, d'aprÈs Bull. méd.. novembre IB93. 

(*)WYas, Cori: Bl. f.Sfhreizer Aerzle, Bssel. IS03. 

(3) Rbhk, V Coni,. de -nid. inl., Wicsbadcn. 1886. 

(6) A. BnoCA et P, Maubrac, Traité de chirurgie cérébrale, 189G. 
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préconisèrent ce mode d'intervention, auquel Keen en 
1890 ajouta le drainage. 

Heen propose plusieurs voies pour pénétrer dans le ven- 
tricule, mais celle qu'il préfère est la suivantequi conduit 
au carrefour ventrîculaire : Trépaner îi i pouce 1/4 en ar- 
rière du méat et 1 pouce 4/4 au-dessus de la W^ne basale 
de Reid (qui passe par le bord inférieur de l'orbite et le 
centre du méat auditif). Ponctionner vers un point situé à 
2 pouces 1/2 au-dessus du méat opposé. Le trocart traver- 
sera la deuxième circonvolution lemporo-sphénoïdale cl 
pénétrera dans le ventricule latéial à sou origine ou dans le 
trajet de sa corne descendante. — Voici le procédé indi- 
qué par Poirier (1): « En appliquant une couronne de 
trépan à 3 cenlimÈtres au-dessus du conduit auditif extTne 
chez l'enfant, à 4 centimètres cliez l'adulte, on metlrak 
découvert après incision de la dure-mère, la deuxième cir- 
convolution temporo-spliénoïdale. Sur la partie la plus 
saillante de cette circonvolution on enfoncera à une pro- 
fondeur de 2 centimètres d'abord un trocarl de calibre as- 
sez fin (n* 7 ou 8 de la filière Charrière) et dont le mandrin 
sera terminé par une extrémité arrondie. Si aucun liquide 
ce s'écoule, on enfoncera d'un nouveau (troisième) centi- 
mètre, u — Kocher (2) préfère pour atteindre le ventricule 
latéral pénétrer par les parties supérieures, bien que la 
couche de substance cérébrale à traverser par cette voie 
soit plus épaisse ; l'essentiel est d'éviter la région motrice. 
Il ponctionne h 2 cent. 1/2 ou 3 cent, de la ligne médiane 
et& 3 cent, en avant du sillon précentral, ou mieux dans h 



(il PoiHIEB, Topographie crânio-cêrébi-ale, 1891. 
(3) KocBU. Chirurg. O/nratioHtlehrt, leno, 1S94. 




LE TRAITEMENT DES HYOROCÊPHALIES 308 

silloD qui sépare la première de la seconde circonvolution 
frontale ; on arrive assez racilcment dans le ventricule 
en se dirigeant en arrière et en bas. 

Quel qu'ait été le point choisi pour la trépanation, il 
est prudent, en pratiquant l'ostdoplastie après la ponction 
ainsi que le recommande Bernhard de Beok. de ménager 
une encoche sur le bord du lambeau osseux dans le voisi- 
nage du point de ponction du ventricule latéral, en sorte 
que, si la réapparition des symptômes de compression 
nécessitait une nouvelle ponction, on puisse toujours péné- 
trer par la même perle de substance osseuse, même sans 
incision nouvelle de ta peau. 



La ponction rachidienne (rachicentèse, MAitFAN). — 
Uuincke (1) en 1891 a été le promoteur de celte opération, 
qui consiste à ponctionner l'espace sous-arachnoïdien spi- 
nal. Par cette voie on évacue en même temps les cavités 
ventriculatres, qui normalement communiquent avec cet 
espace. 

Quincke a choisi pour siège de la ponction la région 
lombaire, en raison de ce fait qu'au-dessous de la 2» lom- 
baire chez l'adulte, de la 3" chez le jeune enfant, la queue 
de cheval existe seule. 11 ponctionne dans le 3° ou 4° espace 
vertébral : les nerfs sont à ce niveau séparés en deux fais- 
ceaux latéraux laissant entre eux un intervalle de 5 mil- 
limètres où il n'y a que du liquide. 11 se sert de trocarts 
de3à7 centimètres de long et de 0,6 à i,2 millimètre 
d'épaisseur. Le sujet étant couché sur le c6té, les jambes 

(11 Dincussitiiis du X' conffrèa de médecine interne, 1891. — Voir aussi 
Ql'IMCM. De. la luéakigite séreuse, lac. cil. 
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un peu fléchies, on pique à 5 ou 10 millimètres de la ligne 
médiane, chez Tenfant juste entre deux apophyses épineu- 
seSy chez Tadulie à la hauteur du dernier tiers ou de Tex- 
irémiié de Papophyse qui domine Tespace. L'aiguille est 
dirigée vers la ligne médiane, de manière à l'atteindre 
lorsqu'elle aura pénétré dans le cul-de-sac arachnoîdien. 
La profondeur à laquelle il faut piquer est chez les plus 
petits enfants de 2 centimètres, chez les adultes de 4 à 6. 
Après enlèvement du stylet, la canule est mise en com- 
munication avec une éprouvette destinée à recueillir la 
sérosité. Après ablation de la canule, la plaie, débarrassée 
par une légère compression du sang et du liquide qui s'é- 
coule encore, est pansée à Pouatc et au collodion iodofor- 
mé. Dans les 24 heures qui suivent la ponction, le repos 
du lit est utile. 

Ghipault (1), qui en France a vulgarisé la ponction ra- 
chidicnne, préfère à la ponction lombaire la ponction 
lombo-sacrée, pratiquée dans l'espace situé entre la 5' ver- 
tèbre lombaire et le bord supérieur du sacrum ; on est 
plus loin de la queue de cheval et Ton tombe à ce niveau 
dans l'énorme cul-de-sac arachnoîdien inférieur. Si l'on 
palpe de haut en bas lu cr(>te des apophyses épineuses, cet 
intervalle apophysaire est d'ailleurs facile à reconnaître: 
il est beaucoup plusdépressible que les sus ou sous-jacents, 
et on le ponctionnera immédiatement au-dessus de la pre- 
mière apophyse sacrée. Ghipault a fait fabriquer un maté- 
riel pour la ponction rachidienne comprenant : i^ deux 
canules avec mandrin. Tune d'un, l'autre de deux millimè- 

(1 ) V. les diverses publications de Chipault, Eludes de chirurgie méduU 
lait^, 1893. Travaux de neurologie, 1893 et 1896. 
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très, longues delO cenlimèlres, graduiiesextérieui'cment en 
cenlimèlres et en milIimMres,ceqiii permet d'apprécier la 
profondeur à ]ar|ucl]ea pénétré la pointe du trocart ; 2" une 
seringue graduée, si l'on doit pratiquer quelque injection ; 
3' un embout métallique adaptable à la canule et fixé à 
un tube de caoutciiouc que complète un tube de verre. Ce 
dernier appareil est destiné à mesurer la pression du liquide 
céptialo-rachidien qu'il peut Être utile d'apprécier (1). 
Pour la ponction, Chipaull trouve que chez l'enfant l'indi- 
cation de 2 centimètres comme profondeur est trop pré- 
cise ; suivant l'adiposité du sujet clic doit varier de 1 à 3 ; 
un chiffre inférieur à 2 est toutefois la règle. Chez l'enfant 
on peut ponctionner directement, comme je le fais d'ha- 
bitude, sur la ligne médiane. 

Considérée comme bénigne piir ceriains auteurs, moins 
grave d'une manière générale que \» ponction ventriculaire, 
la ponction lombaire présente cependant des dangers 
réels. Certains accidents opératoires, piqûre d'une veine, 
piqûre des nerfs, sont de peu d'importance, « Mais même 
enlaissantde côté, dit Chipaull. la possibilité d'une infec- 
tion méningée qu'il suffit d'Mre propre pour éviter, la 



(I) Cette pression est mesurée en cenlimèlres àe ce liquide, el, peut-on 
dire, eu centimËtres d'eau, vu la Uensilé presque identique do l'eau et 
du liquide céphalo-rachidien ; elle asl en effet donnée par la différence 
de niveau entre la surface du liquide ccph&lo-rachïdlen dand le tube de 
verre el le point où l'aiguille pénClre dans la cul-do-Bac durai, différence 
qui se compose de deux parties : la première constituée par la distance 
qui sépare la surface du liquide du point de pënâlralicin cutané de la 
canule, distance que mesure sans difllculté un m^tre souple alourdi infé- 
rieurement par une pince h forcipressure formant Gl à plomb ; la se- 
conde constituée par ta distance qui s<>pare Ip point de pénétration cutané 
el le point de pénétralion durai de la canule, dislance qui se lit sur la 
surface millimétrée de celle-ci. ICiijpallt.) 
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ponction reste encore susceptible d*un certain nombre 
d'accidents. Parfois ils sont relativement bénins et consis- 
tent en une simple élévation de température avec convul- 
sions généralisées, céphalée intense et ne durant que quel- 
ques minutes ou quelques heures ; parfois ils sont graves : 
l'hyperthermie considérable , la petitesse excessive du 
pouls, la lenteur extrême de la respiration mènent en 
quelques heures à une mort plus ou moins rapide. Des 
exemples ont été cités à la suite de ponctions dans Thy- 
drocéphalie simple (Quincke), dans l'hydrocéphalie symp- 
tomatique de tumeurs (Lichtheim), dans les méningites 
tuberculeuses (Quincke, Weill). » Dans quelques-uns de 
ces cas on a constaté une congestion intense des centres 
nerveux, conséquence de rabaissement de la pression intra- 
crânienne. « Il est donc plus que probable que les évacua- 
tions peu abondantes ont beaucoup moins de chance de 
provoquer ces accidents que les évacuations larges. » 

Une conclusion qui s'impose donc dans la ponction lom- 
baire comme dans la ponction ventriculaire, est qu'il faut 
ne laisser écouler le liquide que lentement et n*en retirer 
à la fois que de petites quantités. 

« D'autres fois les accidents affectent une marche chro- 
nique et progressive : ils entraînent la mort en plusieurs 
semaines ou plusieurs mois et surviennent d'ordinaire à la 
suite de ponctions abondantes et répétées. Ils sont dus, 
d'après Pott et Biedert, à la déperdition considérable d'al- 
bumine qui résulte de ces ponctions ; ils n'ont été, il est 
vrai, guère observés que dans les hydrocéphalies congéni- 
tales. » 

Reste à examiner Tefficacité de la méthode dans Thydro- 
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céphalie. Et en piemier lieu l'eflicacilë opératoire, 
est indiscutable, ainsi que je l'ai établi (cliap. II), que 
dans un certain nombre de cas d'hydrocéphalie il n'existe 
pas de communication enlre les cavités veniriculaires et 
l'espace sous-arachnoïdien. Ces faits ne sont donc pas 
justiciables de la ponction lombaire. Aucun signe pendant 
la vie ne permet de reconnaître l'existence ou la non-exis- 
tence de cette communication. Le résultai de la ponction 
lombaire peut seul donner une indication sur ce point ; en 
l'absence de communication il s'écoulera par la canule les 
quelques centimètres cubes seuicmenldcliquide contenus 
dansTespace sous-arachnoïdien (V. mes observ. II et V). 
L'efficacité thérapeutique de la ponction lombaire dans 
l'hydrocéphalie n'est que temporaire. Comme pour les pro- 
cédés cr&niens on est obligé de recourir aux panclions ré- 
pétées. Pour certains auteurs, répétée un certain nombre 
de fois, la ponction lombaire serait susceptible de modifier 
les propriétés d'exhalation ou d'absorption des méninges 
criinio-cérébrales. — « Vieux mots, vieilles idées, répond 
Chipault. Dans l'hydrocéphalie chronique, la ponction 
lombaire n'a pas donné plus de résultats que la ponction 
crânienne. ■> Elle peut répondre cependant à quelques in- 
dications particulières. 

Le drainage ventriculaire. — Les dangers et l'ineffica- 
cité des évacuations brusques par les ponctions répétées, 
ont fait rechercher par le drainage un écoulement lent et 
continu du liquide. 

En 1744, le chirurgien français Le Cat{l) avait inventé 

(t) Le Cat, a new trocart for the puncture of Ilydrocephalus, Vhilo- 
lophical TransactiOTtt, vol. XL Vil, nU. 
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une canule spéciale qui, se fixant exactement dans l'ouver- 
ture de la ponction, devait rendre possible un écoulement 
réglé du liquide bydrocéphalique. Son malade, un enfant 
de 3 ans i/2, mourut au bout de quelques jours, et Le Cat 
en arrivait à cette conclusion : Nulla autem commenda- 
tione dignum est, canulam in apertura relinqui, quippe 
qudB irritatione continua facilius iuQammationem provo- 
cet et plus detrimenti importet quam punctio saepius re- 
petita. 

Actuellement les procédés chirurgicaux antiseptiques 
paraissent créer pour le drainage des conditions moins 
défavorables. Pollosson (i) Ta pratiqué en 1884. Mais les 
observations de Keen (2) furent les premières publiées. 
Depuis Topéralion a été faite parMayo Robsou (3), Thiriar, 
A. Broca (4), Picqué, (5), Phocas (6), Audry (7), d'Arcy 
Power (8), Pott (9), etc. 

On peut drainer à travers les parties encore membra- 
neuses du crâne. « Mais nous croyons, dit Broca, qu'en 
règle générale la trépano-ponction préalable doit être pré- 
férée. Pour éviter l'évacuation complète des ventricules, 
la voie temporale de Keen parait la meilleure. Le ma- 
nuel opératoire est avant tout celui de la trépanation. Puis 



(1) Pollosson, Congrès de chirurgie , 1892. 

(2) Rbkm, Med. News^ 1890 et Surgery of the latéral yentricles of the 
brain. Verh. d. Xinlern. med. Kongr. III^ Chirurgie, Berlin, 1891. 

(3)Mayo Uobson, British med,joum., 1890, il. 

(4) A. Broca, Revue de chirurgie, 1891. 

(5^ PicQiÉ. in thèse de (^hapdelainb, Paris, 1891-92. 

(6^ PnocAs, Bev. des mal. de l'enfance, 1892. 

^1) AiDRT, Progrès mêdicaly 1892. 

vS) n'Aïu.Y Power, International clinics, t. III. 

(9) Pott, Jahrh. f, Kinderheilkunde, 1890. 
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sur l'aiguille qui jalonne le veniricule, on introduit Jusque 
dans la ca vil G séreuse, avec la pincedeLisler, soit un drain 
de caoutchouc, soit mieux, pour éviter une décompression 
• trop brusque, un faisceau de crins de Florence, ou comme 
l'a Tait Keen une cheville de bois échancrée, de faQon & 
laisser le liquide s'écouler goultc ti goutte seulement (1). » 
Kocber a observé que le drainage pratiqué par la voie 
temporale peut être insurfisant par suite du rapproche- 
ment des parois des ventricules sous la pression de la 
substance cérébrale; aussi pratique-t-il dans ces cas la 
ponction dans les parties supérieures, et il emploie pour 
le drainage un drain de verre de 6 cent, de long. 

Les dangers du drainage sont considérables. Sur 12 ob- 
servations réunies par Durand (2) en 1893, il y eut 11 cas 
de mort, le 12" cas (de Broca) n'est qu'un cas d'améliora- 
tion légère- Broca qui a pratiqué 4 fois cette opération se 
montre très réservé quant à son opportunité. Pour lui, 
lorsque te crâne est encore largement membraneux, la tré- 
panation avec drainage vcntiiculaire doit Mre rejetée ; 
dans ces conditions en efTcl, elle a été constamment suivie 
de mort rapide. Elle ne doit 6tre employée que chez les 
sujets dont le crâne est soudé ou h pfu près. Mais dans ces 
cas ta boîte crânienne est incapable de s'accommoder au 
retrait provoqué du cerveau, en soilc qu'on ne doitméme 
rechercher par cette méthode qu'un résultat palliatif, 
lorsque survient quelque symptôme dû à l'excès de tension 
intra-crânienne. 
Le drainage sous-cutané de MicktiHcz. — La méthode 

(1) A. finocï et P. Maubrac, loe. cit. 

(2) DuHAND, Arc/i. provincialeM de chirurgie. iSK. 
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opératoire idéale de Thydrocéphalie^dit Henle (i), consiste- 
rait à remettre en circulation le liquide accumulé dans les 
ventricules, en lui ouvrant un accès dans quelque tissu 
riche en vaisseaux lymphatiques, tel que le tissu conjonc- 
tif sous-cutané. Le principe de cette méthode se trouve 
chez Quincke qui, dans quelques-unes de ses ponctions 
lombaires, remplaça le trocart par une aiguille lancéolée 
pour inciser la dure-mère dans une certaine étendue, et 
mettre ainsi en communication le sac arachnoîdien spinal 
avec les tissus cellulaire et graisseux péri-duraux. Il n'eut 
pas d'ailleurs de grands résultats. 

Mickulicz, dans deux cas d'hydrocéphalie, a réalisé le 
drainage permanent entre le ventricule et Tespace sous- 
arachnoïdien dans un cas, entre le ventricule et le tissu 
cellulaire sous-cutané dans le second, au moyen d'aiguilles 
creuses en verre ou mieux en or, dont une extrémité en 
pointe pénétrait dans le ventricule, tandis que la tète en 
forme de plaque était fixée au-dessous ou au-dessus de 
Tcnveloppe osseuse crânienne. L'espace sous-arachnoïdien 
paraît moins apte à la résorption du liquide que le tissu 
cellulaire sous-cutané, en raison de la compression à la- 
quelle il se trouve soumis parla pression intra-crànienne. 
Mickulicz pratiqua l'opération à 4 centimètres à peu près 
au-dessous du tiers antérieur de la suture sagittale, in- 
troduisit avec une pince à pansement l'aiguille à drainage 
dans le ventricule, et, la plaque de l'aiguille fixée, sutura 
le lambeau cutané. Dans un cas il parut y avoir un arrêt 
des progrès de l'hydrocéphalie. 

(1) Henle, loc. cit. 
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Drainage de lespace sous-arachnoïdien. — Suivant 

le piocé(l(! indiqué par Morloii, l'arkin (i) il pratiqué chez 
trois hydrocéphales de H mois, 3 ans 1/2 et 3 mois le 
drainage du lac cérébelleux inférieur. Après trépanation 
de la Tosse occipitale inférieure, il incise la dure-mère 
puis Taruchnoïde et soulevant le cervclel, place un drain 
de petit calibre sous k dure-mère. Dans deux faits il y eut 
uneamélioratiun notable : le drain fut laissé en place une 
fois 18 jours, la seconde fois 28 jours. Le troisième ma- 
lade succomba. 

11 convient de faire ressortir la gravité de l'opération 
en elle-m(*me et d'autre part l'incertitude du résultat opé- 
ratoire, vu l'inconstance de la communication des cavités 
ventriculaircs avec l'espace sous-arachnoïdien dans l'hy- 
drocéphalie. Il serait prudent, avant d'enlioprendre cette 
grave opération, de s'assurer, par une ponction lombaire 
exploratrice, de l'existence de cette communication. 

Les injections modiâcatrioes. — G'eKt a ;jriori la mé- 
thode thérapeutique la plus rationnelle de l'hydrocéphalie: 
en outre de l'évacuation du liquide, elle recherche en 
elTet à en tarir la source par une action sur les parois et 
les méninges ventricu (aires. 

La première tentative fut faite par Brainard, président 
du collège de Chicago (Illinois), dont l'observation com- 
muniquée h la Société de Chirurgie en i8a4, est rapportée 
par Boinet dans sou Traité d'iodoihérapie. Il s'agissait 
d'une hydrocéphalie congénitale. Kn 7 mois, Brainard fit 



11) pAHKiN, The Lancel, ISaa et 189 
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21 ponctions suivies d'injections d'iode. Par la première 
ponction il retira 2 centimètres cubes de liquide et ajouta 
une quantité égale de solution contenant 3 milligrammes 
d'iode et 6 milligrammes d'iodure de potassium. II arriva 
à retirer 360 grammes de liquide et à injecter 60 centi- 
grammes d'iode avec 1 gr. 80 d'iodure. Douze à vingt- 
quatre heures après l'injection se produisait une période 
de réaction qui durait de 48 à 72 heures ; la tète diminuait 
de volume après ia période de réaction. Pendant les 5 pre- 
miers mois la santé s'améliora. L'enfant mourut cependant 
ultérieurement dans le coma. La cavité cérébrale contenait 
1200 grammes de sérosité. Il existait entre le cerveau et 
le cervelet un kyste de la grosseur d'une petile prune. 

En 1857 , Tournesko de Bucharest communiqua à la 
Société de Chirurgie une nouvelle observation qui fit l'ob- 
jet d'un rapport de Boinet (1). Tournesko retira 24 onces 
de sérosité et injecta une solution de : teinture d'iode 
12 grammes, eau distillée 24 grammes, dont il ne relira 
que la 8*^ partie. La tète diminua de volume et n'avait pas 
augmenté au bout de 15 jours. Mais l'enfant ne parait pas 
avoir été suivi. 

Denocli (2) a pratiqué 5 fois la ponction suivie d'injec- 
tion iodée (1 gr. de teinture d'iode sur 50 d'eau), sans ja- 
mais avoir eu de résultats favorables. 

Ranke (3), dans un cas d'hydrocéphalie interne chro- 
nique progressive, retira 320 centimètres cubes de liquide 

(1) Boinet, lodothérapie. 

(2) Henoch, Leçons cliniques sur les maladies des enfants^ 1890. 

(3) Ranke f Injection d'iode dans le ventricule cérébral dans un cas 
d'hydrocéphalie interne chronique progressive. Jahrbuch fur Kinderheil" 
kunde, 189o. 
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et injecta la solution suivant la formule de Tournesko: 
teinture d'iode 10 grammes, eau 20 grammes. Après un 
peu de collapsus, l'enfaot eut une réaction fébrile à 40°. 
son <}lat se maintint grave pendant plusieurs jours, li 
mourut un mois après. Les ventricules présentaient un 
revêtement membraneux, que Ranke considère comme un 
effet de l'iode sur l'<!pendyme. 

Celle méthode, à peu prfts tombée en désuétude , est 
m^me formellement condamnée par quelques auteurs: 
c'est une méthode à abandonner, dit Bioca. Il est incon- 
testable que les doses élevées injectées par certains auteurs 
ne peuvent être que fort dangereuses. Mais il ne me sem- 
ble pas que la sentence puisse être sans appel, à condi- 
tion d'agir avec prudence, d'injecter seulement quelques 
gouttes de solutions faibles à ^, ^ par exemple, ou en- 
core la formule suivante : 

Iode 2 millig. 

lodure de potassium ;i » 

Eau distillée 30 gr. 

dont on injecterait quelques centimètres cubes après sous- 
traction d'une quantité modérée de liquide hydrocéphalî- 
que (Chipaull). Le degré des phénomènes réactionnels 
guiderait dans l'appréciation des doses subséquentes. 

Granîectomie. — L'insulTisance de la soustraction du 
liquide pour amener la réduction de la tète surtout dans 
les crânes fermés, a suggéré à quelques auteurs (Pie- 
chaud) (!) l'association de la craniectomie à la ponction. 



(1) Congrès de chirurgie de Bardeaia 
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Biltiaud (I}a pratiqué la cranieclomie circulaire sans suis 
ces. Pour ChipauU (2): « Une m«!thode de trailemenl ra- 
tionnelle de l'hydrocéphalie clironique infantile devrait 
comprendre deux temps : un temps de mobilisation parié- 
tale, UD temps d'évacuation du liquide. On rendra d'abord 
la cavité crânienne largement réductible en y taillant à 
droite et à gauche doux grands lambeaux quadrangulaires 
dépressibles, analogues à ceux que pratique Potemski 
dans la microcéphalie ; puis, cette première opération 
menée à bien et les plaies guéries, on pratiquera des éva- 
cuations intermittentes du liquide céphalo-rachidien, de 
préférence par la ponction lombaire, qui permet, pendant 
qu'on évacue les liquides, de faire une compression crâ- 
nienne légère, diachylonnée ou de préférence ouatée. » 

A priori il est évident qu'une méthode si radicale ne 
pourrait ôtre tentée qu'après certilude acquise que le pro- 
cessus d'exsudation hydrocéphalique est complètement 
enrayé. v 



Malgré les multiples traitements employés contre l'hjH 
drocéplialie, malgré notamment les procédés chirurgicaux 
variés que je viens de décrire, la thérapeutique de cette 
alTection, on peut le dire, reste encore fort peu avancée, 
II y a plus, l'inelTicacilé reste le moindre inconvénient de 
la plupart de ces procédés, et sauf des exceptions trop 
rares, l'histoire du traitement chirurgical de l'hydrocé- 
phalie est un long martyrologe. On ne saurait nier cepen- 
dant ie perfectionnement technique des méthodes cl 
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gicales. C'est, ilans k grande majorité des faits, la nature 
de la maladie elle-mi>mc qui est responsable de l'insuccès 
de ces méthodes. Aussi certains auteurs et Bourneville 
entre autres repoussent-ils Tormellement toute tentative 
chirurgicale dans rhydrocéphalie. Je suis pour ma part 
très porté à restreindre considérablumenl les indications 
du traitement chirurgical ; mais je ne pense pas cependant 
qu'il doive ôtre partout et toujours repoussé, puisqu'il a 
donné de loin en loin quelques guéiisons ou du moins 
quelques améliorations. 

L'tiydrocéphalie n'est pas une ufFection une. je me suis 
elTorcé de décrire au contraire ses multiples formes. Si la 
statistique en bloc démontre bien qu'il n'existe pas un 
traitement de l'hydrocéphalie, il convient de rechercher si 
à certaines formes île l'hydrocéphalie ne répondent pas 
certaines indications thérapeutiques. C'est l'élude patlio- 
génique des formes Je l'hydrocéphalie d'une part, d'autre 
part la critique des faits relatés qui doiventservir de base 
h cette appréciation. 

Trititeineiit deM bjdpocéphalies niguëa 



Dans les premiers stades de l'hydrocéphalie aiguë, en 
dehors du traitement direct de la cause (maladies primi- 
tives, affections gastro-inlestinalcs, etc.) on aura à faire 
simplement le traitement de l'encéphalopathie aiguë : 
révulsifs intestinaux, calomcl , sangsues, applications 
froides ou glacées sur la lôte, etc. 

Si l'affection présente une certaine durée, il est un 
moyen que la famille réclame quelquefois, c'est l'appli- 
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cation de révulsifs (vésicatoires, pommade stibiée) sur le 
cuir chevelu préalablement rasé. Ils ont été longtemps en 
honneur. Ils sont délaissés aclueilement, parce qu'en outre 
de leur inefficacité habituelle ils présentent le double in- 
convénient d'ôtre douloureux et d'ouvrir une nouvelle 
porte aux infections secondaires. Si Ton pensait devoir y 
revenir il faudrait le faire avec réserve et suivant le pro- 
cédé de Quincke, qui emploie de préférence les frictions 
stibiées, sur des surfaces très restreintes (étendue d'une 
pièce de 10 centimes). 

Le môme auteur s'est bien trouvé, dans des formes sub- 
aiguës de méningite séreuse, d'un traitement mercuriel, 
en dehors même de Texistence de syphilis démontrée. 

Enfin l'opportunité d*une intervention chirurgicale doit 
être envisagée. L'épanchement vcniriculaire n'est qu'un 
élément souvent secondaire des encéphalopathies aiguës 
de l'enfance ; dans la majorité des cas cette intervention 
ne répondrait pas à la raison pathogénique des symptômes. 
Elle ne peut être justifiée que lorsque l'existence de l'hy- 
drocéphalie se manifeste nettement et si dans la physio- 
nomie morbide les symptômes observés paraissent relever 
en grande partie au moins de l'exagération de la pression 
intracrànienne; ce sont, comme signes physiques, les ca- 
ractères de la fontanelle et du crâne, et, comme troubles 
cérébraux, les symptômes de compression et de dépression 
qui fourniront les meilleures indications. 

A quel moment dans ces faits convient-il d'agir? Dans 
une observation que j'ai rapportée au chapitre IX, Schil- 
ling chez un enfant de moins de 3 mois se décida à inter- 
venir dès le quatrième jour après le début de ra£fection. 
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en raison de l'état comateux de l'etifant et de la saillie de 
la grande fontanelle ; il donna la préférence à la ponclion 
ventriculaîre sur la ponction lombaire, de crainte que 
celle-ci ne fût sans résultat vu le peu d'abondance de l'ëpan- 
chetnent. La ponctiondu ventricule gauche rcstablanche; 
celle du ventricule droit donna 2à3 centimètres cubes 
d'un liquide Ii^gèremenl sanguinolentdans lequel nageaient 
quelques rares et petits flocons de substance cérébrale. 
L'amélioration fut immédiate, il y eut encore quelques 
convulsions affaiblies, mais l'enfant parut se remettre 
complètement. 11 me puralt difficile de tenirsans quelques 
réserves l'beureuse évolution de la maladie poui' l'effet 
d'une diminution de la pression intra-crânienne due à la 
soustraction de 2 à 3 centimètres cubes de liquide d'un 
crâne encore ouvert. D'autre part, il est certain qu'à une 
période si rapprochée du début on s'expose grandement 
aux ponctions blanches. Cependant des symptdmes immé- 
diatement inquiétants peuvent justifier jusqu'à un certain 
point ces interventions précoces. 

Si la marche de la maladie permet une certaine lempo- 
risation, les conditions nouvelles dans lesquelles on inter- 
viendra alors rendront cette opération moins aléatoire. 
La ponction lombaire, moins grave généralement, mérite, 
à mou avis, d'être tentée en premier lieu. Quincke (I) dans 
un fait d'hydrocéphalie aiguë obtint la guériscn t ta suite 
de trois ponctions lombaires qui ilonnèrent chacune de 2 
à 10 centimètres cubes de liquide. Si, pour des raisons que 
j'ai signalées, la rachicenlèse restai! sans résultat, on re- 

(I) Congrès allemand de médecine interne, )89t. 
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courrait à la ponction des ventricules latéraux ; j'ai dit 
plus haut les lieux d'élection et le mode opératoire de la 
ponction ventriculaire. 

Toutefois dans certaines formes de méningite séreuse 
aiguë ou subaiguë d'origine chirurgicale, le siège de la 
lésion primitive (traumatisme crânien , otite chronique, 
etc.) peut fournir des indications spéciales pour le point 
d'attaque. Dans un fait rapporté par Bernhard de Beck (1), 
chez un enfant de 14 ans, l'apparition d'accidents céré- 
braux dans le cours d'une otite chronique rendit urgente 
l'intervention chirurgicale. Après trépanation de l'apo- 
physe mastoïde et dégagement du sinus latéral, dans le 
doute d*abcès cérébraux, des ponctions furent pratiquées 
dans les différentes régions du cerveau, notamment dans 
le lobe temporal ; elles restèrent sans résultat. On fit alors 
la ponction du ventricule latéral en enfonçant le trocart 
directement en dedans h 4 centimètres de profondeur ; la 
canule donna issue à 26 centimètres cubes de liquide. Les 
symptômes de compression cérébrale diminuèrent à la 
suite de l'opération. On dut recourir ultérieurement à une 
deuxième et à une troisième ponctions qui donnèrent cha- 
cune 40 centimètres cubes. Le malade guérit complète- 
ment. Dans un autre fait du m^^me auteur, chez un enfant 
de 7 ans survint, à la suite d'une fracture compliquée du 
frontal droit, une méningite ditluse et un abcès du lobe 
frontal du cerveau que Ton traila par Tincision et le drai- 
nage. Après une période d'amélioration, la température se 
releva le septième jour à 49^5 et des symptômes cérébraux 

(1) Behmiari) de Heck, La ponction du ventricule latéral. Milteilungen 
ausdem Grenzgebielen der Medizin und C/iîVMr^«>, 1896. 
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ioquiétants se développfrenl. La ponclion répétée du lobe 
frontal ne décela pas de nouvel abcès. Comme dernière 
ressource le chirurgien pratiqua la ponction du ventricule 
latéral droit par le lobe fronlal du cerveau et retira 40 cen- 
timètres cubes de liquide cérébro-spinal trouble. Dans la 
nuit la température tomba de SS"? à 37°2 ; les autres 
symptâmes se dissipèrent plus lentement et l'enfant finit 
par guérir. 

Dans les hydrocéphalies aiguës survenant dans le cours 
d'infeclion générale, plus souvent encore que dans ces 
hydrocéphalies par infection locale, une seule ponction 
restera généralement insuffisante. 11 conviendra, s'il y a 
lieu, de répéter les ponctions, avec une certaine insistance 
môme, si la marche progressive de l'affection n'est pas 
enrayée. Ces hydrocéphalies aiguës peuvent en effet abou- 
tir à l'hydrocéphalie chronique. Il y a tout intérêt à s'op- 
poser dès les premières périodes à leur développement et 
à prévenir ainsi ces dilatations ventriculaires énormes qui 
créent de bien plus mauvaises conditions pour les inter- 
ventions tardives. Ces ponctions répétées (lombaires ou 
ventriculaires) permettront de franchir, sans trop de dé- 
sordre produit, la période aiguë et môme subaiguë de l'af- 
fection. Si elles ne suffisent pas par elles-mêmes, on 
pourra entreprendre avec moins de dangers en période 
chronique un traitement par les méthodes [dus radicales. 
Cependant même pour les hydrocéphalies symptoma- 
tiques aiguës, Chipault pense que l'avenir du traitement 
est du côté des méthodes sous-arachnoïdiennes. Dans la 
méningite tuberculeuse, la prédominance habituelle de 
l'exsudation dans l'espace soua-arachnoïdien a pu faire 
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proposer le drainage sous-arachnoïdien comme une mé- 
thode opératoire logique ; elle a été dans cette maladie 
tentée par Parkin et pratiquée avec succès peut-être par 
Ord et Vaterhouse (1). Dans les hydrocéphalies aiguës 
proprement dites dont je m'occupe ici, cette méthode des 
plus dangereuses ne saurait être, à mon avis^ que d'un 
emploi très exceptionnel. 

TroltemeMt des hydrocéphalies ehronlqaee. 

Si dans quelques rares formes d'hydrocéphalie chroni- 
que la thérapeutique peut être réellement utile, il faut re- 
connaître que, dans la grande majorité des cas, elle reste 
complètement impuissante au point de vue curatif propre- 
ment dit. Quelquefois par ses effets palliatifs elle peut 
arrêter la maladie dans son développement. Ce résultat 
n'est pas négligeable ; il convient souvent de ne pas pré- 
tendre au delà et de borner son ambition thérapeutique au 
maintien d'un état compatible avec la vie et avec un cer- 
tain fonctionnement cérébral. 

Le traitement môdical. — J^ai dit le traitement con- 
seillé et employé par Bourneville. Il ne réussira d'ordi- 
naire que chez les hydrocéphales à épanchement modéré. 
Complété par le traitement physique, exercice, massage 
des membres, etc., et par des bains salés, des douches, 
des médicaments reconstituants, il a donné quelquefois 



(1) The Lancety 1894. L*interprétation de ce résultat a été toutefois 
vivement discutée. 
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B les mains de Bonrneville des résultats reialivoment 
satisfaisants. 

Dans les formes complexes qui paraissent liées au ra- 
chitisme, le traitement général devra être dirigé contre 
cette maladie ; il sera indiqué notamment d'administrer 
l'huile de foie de morue phosphorée en raison de sa double 
action sur le système osseux et sur le système nerveux. 

Enfin le trailemcnl anti-syphilitique devra être mis en ac- 
tion toules les fois que la syphilis sera démontrée ou seu- 
lement même soupçonnée comme élément causal. 

Mais une remarque importante s'impose ici. L'hydrocé- 
phalie, ainsi que je l'ai démontré, peut fitre la première 
manifestation apparente de la syphilis héréditaire. « L'hy- 
drocéphalie du premier âge devant donc ôtre suspectée 
syphilitique doit être considérée comme un obslacle à l'al- 
laitement de l'enfant par toute autre nourrice que sa 
mère n (1). Le professeur Fournier a pleinement adopté 
cette conclusion que je formulais en 1891. Au développe- 
ment d'une hydrocéphalie chez l'enfant « il y a lieu, si cet 
enfant est allaité par une nourrice, de lui supprimer sa 
nourrice, et cela parce qu'un jour ou l'autre il pourrait 
l'infecter » (2). 

Quant au traitement, il devra être employé dans sa 
forme la plus rigoureuse de traitement mixte, comme il 
convient dans les cas de syphilis grave, et suffisamment 
prolongé. Est-ce à dire qu'on doive en attendre toujours 
des résultats heureux dans les hydrocéphalies qui recon- 
naissent la syphilis pour cause? bien certainement non. 



(I) L. u-Abt 

(ï) A. Foi'K 



)S, L'hydrotéphttlie héri;do-sy|>liilitique, lac. i 
;eh, Des affeclioiis pai-a-a'jphililiiiues, 1894. 
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Des développements dans lesquels je suis entré, il ressort 
en effet que bien souvent il s'agit d'hydrocéphalies para-sy- 
philitiques au sens de Fournier, dans lesquelles le traite- 
ment spécifique reste forcément impuissant sans que cette 
inefficacité puisse autoriser à nier Torigine syphilitique de 
Taffection. Quelque restreints que soient les cas oii le trai- 
tement puisse être réellement utile, il est indiqué de le 
tenter au moindre soupçon de syphilis héréditaire. Dans 
une observation de Sandoz (1), chez un enfant syphiliti- 
que, sous Tinfluence du traitement (bains de sublimé, sirop 
dModure de fer) les éruptions syphilitiques disparurent, et 
de plus les progrès de Thydrocéphalie parurent enrayés; 
il est vrai que l'enfant amélioré fut ultérieurement perdu 
de vue. Dans un fait plus récent de Heller (2), chez un en- 
fant également syphilitique, le développement d'une hy- 
drocéphalie fut arrêté par un traitement à l'iodure de po- 
tassium prolongé pendant quatre mois. — Le traitement 
spécifique aura d'autant plus de chance d'être efficace 
qu'il sera commencé plus tôt. 

Le traitement chirurgical. •— En raison des dangerâ 
très grands et de l'inefficacité habituelle du traitement chi- 
rurgical de l'hydrocéphalie, il me paraît bon d'établir 
d'abord à un point de vue général les contre-indications 
fréquentes et les indications possibles de ce traitement. 

D'une part dans les hydrocéphalies arrivées à un déve- 



(1) Sandoz, Contribution à l'étude de l'hydrocéphalie interne dans la 
syphilis héréditaire, toc. cit. 

(2) Helleh, Un cas d'hydrocéphalie chronique par syphilis héréditaire, 
loc. cit. 
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loppement coDsiJérable, quelle qu'en soil la nature, lit di- 
latation ventricuiaire et l'amincissement de la substance 
cérébrale atteignent souvent un degré qui rend réellement 
impossible un retour à l'état normal. L'intervention chi- 
rurgicale est généralement dans ces cas suivie d'une mort 
rapide. Il est pour le moins inutile de compromettre la chi- 
rurgie dans CC3 entreprises perdues d'avance. 

D'autre part, dans un certain nombre de cas, l'hydrocé- 
phalie d'abondance modérée ne met pas directement la vie 
en danger ; certains hydrocéphales peuvent môme attein- 
dre un certain âge avec un fonctionnement cérébral non 
pas intact certes, mais suffisant cependant à ne pas leur 
rendre impossible toute vie sociale ou du moins familiale. 
Dans ces hydrocéphalies stationnaires ou à évolution très 
lente qu'ona vu quelquefois s'arrêter spontanément, il me 
parait imprudent de soumettre les malades aux risques de 
l'intervention chirurgicale ; on doit savoir se borner à l'ad- 
ministration d'un traitement médical aidé d'une hygiène 
bien entendue. 

Mais lorsque dans ces dernières formes on observe une 
augmentation progressive, brusque quelquefois de l'épan- 
chemcnt ventricuiaire, capable de compromettre irrémé- 
diablement les fonctions cérébrales, intellectuelles, mo- 
trices ou sensorielles, d'entraîner la cécité notamment, 
dans quelques cas même de menacer directement la vie, 
on est autorisé ce me semble h intervenir chirurgicalement 
au prix même des risques de cette intervention- 
Ces indications cliniques générales doivent Ctre complé- 
tées par les indications spéciales qui ressortent des formes 
pathogéniques de l'hydrocéphalie. 
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Dans les hydrocéphalies congénitales, qui constituent en 
somme la grande majorité des hydrocéphalies infantiles, 
on prévoit que le traitement chirurgical doive être très 
généralement parfaitement inutile en raison des malfor- 
mations cérébrales fréquentes, multiples, variées et sou- 
vent profondes que j'ai longuement décrites. La soustrac- 
tion du liquide hydrocéphalique ne saurait permettre au 
cerveau, atteint dès la vie embryonnaire dans son dévelop- 
pement, de se reconstituer tardivement dans sa structure 
intime. Aussi plusieurs auteurs, Picqué et Février (1) 
entre autres, après avoir longuement énuméré les nom- 
breuses malformations tératologiques que Ton peut cons- 
tater dans ces cas, condamnent-ils absolument toute inter- 
vention chirurgicale. 

Et cependant peut-être cette conclusion est-elle trop 
absolue. Car enfin ces nombreuses malformations tératolo- 
giques ne se trouvent pas toujours toutes réunies pour 
constituer un type unique d'hydrocéphalie congénitale. A 
côté des hydrocéphalies anencéphaliques, des hydrocé- 
phalies avec développement incomplet ou anormal du 
cerveau, il est des hydrocéphalies congénitales, à épanche- 
ment modéré, dans lesquelles les troubles de l'embryo- 
genèse moins profonds paraissent liés surtout, ainsi que je 
l'ai fait remarquer, à de simples troubles sécrétoires loca- 
lisées aux cavités venlriculaires ; il est aussi des hydrocé- 
phalies congénitales développées pendant la vie fœtale, 
alors que le cerveau était déjà arrivé à un degré avancé de 
développement. Malheureusement il est souvent bien dé- 

(1) Congrès de chirurgie , Lyon, 1894. 
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lîcat d'apprécier l'état du cerveau d'un hydrocéphale con- 
géaital. C'est par l'étude clinique de chaque cas en parti- 
culier, d'après l'état des fonctions sensorielles, de la vue no- 
tamment et des premières manifestations de l'intelligence 
que l'on cherchera à se faire une opinion sur les capacités 
fonctionnelles du cerveau. Pour peu qu'apparaissent quel- 
ques lueurs de développement, et après tentative des 
moyens médicaux indiqués, on est en droit de poser la 
question du traitement chirurgical. 

Tout d'abord il y aura à surveiller les pousscïes aiguës 
qui surviennent quelquefois sous forme de méningite sé- 
reuse, amenant un accroissement rapide de la pression 
intra-crânienne. A titre de palliatif, et pour abaisser cette 
pression capable d'aggraver encore un état déjà si précaire, 
la ponction lombaire ou à défaut la ponction ventriculaire, 
pratiquée suivant la formule la plus prudente, paraissent 
absolument indiquées. 

Quant au traitement curatif proprement dit, ses indica- 
tions plus difficiles à poser devront se baser surtout sur 
l'évolution de l'alfectîon ; le résultat des ponctions pallia- 
tives pourra quelquefois guider dans cette appréciation. 
Si l'on se décidait à l'entreprendre, c'est par les méthodes 
les moins dangereuses, ponctions ventriculaires ou lom- 
baires répétées, qu'il faudrait commencer. 

Leur insuffisance démontrée, il y aurait lieu de discuter 
l'opportunité de moyens plus radicaux. J'ai dit la gravité 
grande des méthodes de drainage. Quant aux injections 
modificatrices, elles sont actuellement en défaveur. 11 faut, 
je crois, soumettre ce dernier jugement à révision. Dans ses 
formes les pi us simples en otTel, le processus téralologiqne 



de riiydi'océptialie congénitale se rapproche beaucoa|^ 
sauf difTérence de localisation, du processus du spina bi- 
iida. Les résullats obtenus dans quelques cas par la mé- 
thode de Morlon dans cette dernière affection, doivent, à 
mon avis, pour certaines hydroci5phalies coDgénîlales , 
encourager de nouvelles tentatives par les injections 
iodées avec les plus grandes atténuations de la méthode. 



Dans les btdhocéphalies acquises après la naissance, le 
cerveau normalement développé est devenu seulement un 
organe malade, susceptible donc de récupérer ses fonc- 
tions en tant qu'on pourra avoir une action sur la cause 
morbide et les lésions qu'elle détermine. Malheureuse- 
ment, l'épanchement ventriculaïre n'est qu'un élément 
dans l'ensemble morbide et sa soustraction ne peut suffire 
souvent à guérir les lésions premières. 

Les hijdrocéphalies à début aigu se montrent les plus 
susceptibles d'Ctre guéries ou améliorées. Dans un cer- 
tain nombre de cas en effet, il s'agit de méningite séreuse 
simple, d'hydrocéphalie sans lésions profondes des ven- 
tricules épcndymalres ou méningitiques. J'ai indiqué la 
conduite à tenir dans la période aiguë de l'alTection. Mais 
arrivée à l'état chronique, l'affection n'est pas toujours 
au-dessus des ressources de l'art. Dans le fait suivant, le 
traitement chirurgical commencé trois mois environ 
après le début des accidents, amena la guérison. 

Schilling (I] relate l'observatioa suivante : Une enranl née le 
27 septembre 1891 se développait normalement. En décembre 1891 



(1) Schilling, La ponction de l'hydr 
7 janvier 1B96 ; obs. I iw Mëmoiro. 
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elle a la rougeole ; au milieu de janvier 1892, l'influenza. Au com- 
mencement de février elle est prise de convulsions el de fièvre qui 
ne la quille plus. Elle crie incessamment [cris hydrencéphaliques). 
La tête grossit (S7 cm. de drconT.), les sutures s'élargissent, la foo- 
lanelle bombe (hydrocéphalie), pas de rigidité de la nuque, pas de 
contracture, léger strabisme convergent, vomissements fréquents. 
Fin avril : assoupissement, affaiblissement, refus d'alimentation. 

Le <•' mai, en raison des indications vitales : ponction du ventri- 
cule latéral gauche dont on relire 300 centimètres cubes de liquide. 
Après la ponction, violentes convulsions, cyanose, refroidissement. 
L'enfant se remet et s'améliore. Huit jours après, nouvelle ponc- 
tion du ventricule droit ; on relire 2j0 grammes de liquide conte- 
nant I 0/0 d'albumine, mais pas de bacilles, donnant par le repos 
de petits flocons fibrineux. La circonférence de la léle après la ponc- 
tion mesure 4U centimètres. A cause de la mollesse des os du 
crA.ne, on administre de l'huile de foie de morue phosphorée pen- 
dant longtemps. 

L'enfant s'est parfaitement remise et est encore très bien trois 
ans après l'opération, Particularité à signaler : elle est très avan- 
cée întellectuellemenl parmi les enfants de son Age. Cependant 
la circonférence de la tète a encore un peu augmenté (52 cm.) ; il 
serait possible qu'il y eût encore une petite quantité de liquide. 

Dans le fait de A. Broca (1), où le drainage après tré- 
pano-ponctioa amena une amélioration des symptômes, 
il s'agissait très probablement d'une hydrocéphalie acquise 
survenue brusquement à l'ûgc de 7 mois (méningite ven- 
triculaire ou encéphalite para-ventriculaire?). L'épanche- 
ment 6to.il peu abondant. Mais le succès opératoire, en rai- 
son de lésions cérébrales probablement assez profondes, 
n'a pas permis au cerveau de recouvrer son fonctionne- 
ment normal. 

Il existe donc, si rares soient-ils, quelques faits qui doi- 



(1) A. Bhoca, Hydrocéplialie venlriculaire. Drainage. AméliorallDD. 

Reu. de Chirurgie, 18B1. 
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vent encourager de nouvelles interventions dans des con- 
ditions analogues. 

Les hydrocéphalies chroniques symptomatiqties relèvent 
souvent de lésions ventriculaires graves et quelquefois de 
lésions cérébrales incurables. 

1® Même dans les méningites séreuses chroniques ^(^mncY^ 
reconnaît que la ponction lombaire ne peut procurer 
qu'une amélioration passagère. Elle est du moins indiquée 
dans les poussées aiguës et peut alors être répétée jusqu'à 
ce que soit passée la période de transsudation exagérée. 

2^ Dans les épendymites chroniques il est permis de pen- 
ser, lorsque celles-ci relèvent de la syphilis, qu'associée au 
traitement syphilitique, si ce dernier seul est resté insuf- 
fisant, rintervention chirurgicale pourra dans quelques cas 
être utile en combinant son action palliative à Faction di- 
rectement curatrice des antisyphilitiques sur la cause de 
Fépanchement. 

3® Quand Y hydrocéphalie est symptomatique de tumeurs 
deV encéphale^ le traitement chirurgical idéal est la suppres- 
sion de la cause môme de l'hydrocéphalie, c'est-à-dire de 
la tumeur. Dans quelques cas où le diagnostic du siège de 
la tumeur pourra, de par les symptômes, être nettement 
établi, l'ablation de la tumeur, si les conditions le permet- 
tent, se pose comme indication thérapeutique. Je n'ai pas 
à y insister ici. 

Dans la très grande majorité des cas ce traitement ra- 
tionnel et radical est impossible et l'on a cherché par des 
moyens palliatifs à atténuer les effets de l'augmentation 
progressive de la pression intra-crânienne. 

On a proposé la trépanation simple, dans Pespoir no- 
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lamment d'en obtenir un effet salutaire sur la nôvrîle op- 
tique. Elle a été préconisée par Uorsley (1), Mucewen et 
B. Ilramwell (2). Mais Albert (3) de Vienne n'en aurait re- 
tiré que des eirets passagers et minimes. 

La ponction lombaire a été employée par plusieurs au- 
teurs. Par ce moyen Furbringer, chez un enfant atteint 
d'une hydrocéphalie symptoaialîque des tumeurs du cer- 
velet, aurait eu une amélioration tr&s appréciable de l'état 
général et une diminution des crises épileptiques ; Qeub- 
ner (4) également. Mais, h côté de ces résultats, d'autres 
démontrent que la ponction lombaire est peut-être plus 
grave dans ces hydrocéphalies que dans toutes autres. Fur- 
bringer (5) a relaté six cas de mort survenue à la suite 
d'une ponction lombaire, dont quatre de mort subite; or 
ces quatre cas concernaient des sujets aiïeclés de tumeurs 
cérébrales. 

La ponction ventriculaire(trépano-ponction)a pu donner 
des améliorations temporaires. Hahn (6) chez un homme 
de 30 ans dans un cas do cyslîcerque de l'encéphale, retira 
120 centimètres cubes de liquide et l'amélioration dura 
18 mois. Cbipault (7) a ponctionné quatre fois un enfant 



(1) UoiiSLEY, Cong. inlern. de Bei-lin, 1B90 et Asioc. médic. britanni- 
que, 1893. 

(!) B. Bn.tMwiiu., Quelques caa de IrËpanilian palliative daas des tu- 
meurs cérébrales. Witntr med. Woch., 1895. 

(3) Albert, Chlnirgie intra-crànienno. Edinb. med. and surg. Jour- 
nal, 1894. 

(4) IlEL'BicEn, La ponction lombaire d'après Quincke. Berliner hlin. 
Woeh.. 1893. 

(5) FuRBHinoEH, Cas de morts rapides après ponction lombaire. Centml- 
blaU fUr ianere Mediein, 1896, 11° 1. 

(6) Hah.n, ContributioQ t U cbirurgit' cérébrale. DeuUeke med. Woeh,, 



(1) Cairiru 



r de newologif chirurgicale, 1895, 
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porteur d'une hydrocéphalie due très probablement à une 
tumeur cérébelleuse ; les trois premières ponctions à huit 
jours d'intervalle firent disparaître pendant un mois la 
céphalée, le coma et diminuèrent la névrite optique, la 
quatrième ponction eut un résultat presque nul et Tenfant 
ne fut pas revu. Bemhard de Beck (1) chez une petite lille 
de (3 ans, atteinte d'une hydrocéphalie due à une tumeur 
probable de la fosse cérébrale postérieure, pratiqua la 
ponction trois fois répétée et suivie chaque fois d'amélio- 
ration. — D'autre part Raymond (2), chez un jeune homme 
de 17 ans porteur d'une tumeur rétro-bulbaire, eut, à brève 
échéance après la ponction, un dénouement fatal qui le 
rendra plus hésitant à l'avenir, dit-il, pour une interven- 
tion de cette nature. 

Le drainage ventriculaire a été employé par A. Broca (3) 
chez un enfant de 3 ans dans un cas d'hydrocéphalie par 
tumeur du chiasma ; quatorze jours après l'opération l'en- 
fant tomba brusquement dans le coma et succomba. C'est 
une méthode des plus dangereuses, en effet, en l'espèce. 

Hydrocéphalie externe. — Dans le chapitre Traite- 
ment de son mémoire de 1846, Legendre constate la dissi- 
dence des auteurs sur la valeur thérapeutique de la ponc- 
tion du crâne dans l'hydrocéphalie et il ajoute : c< Ne pour- 
rait-on pas l'expliquer dans bien des cas par le siège 
différent qu'affectait la maladie? L'hydrocéphalie chro- 



(1) Berniiard de Beck, Sur la ponction du ventricule latéral du cerveau, 
/oç. cit. 

(2) Raymond, Clinique des maladies du système nerveux, 1897. 

(3) A. Broca et P. Maubrac, Traité de chirurgie cérébrale. 
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nique, le plus souvent venlriculaire, ne pourrait-elle pas 
dans quelques cas oii la ponclion a été suivie de succès 
avoir eu pour sifge la cavité de l'arachnoïde ? 11 est certain 
en effet que si l'on doit attendre des résultats heureux de 
la ponction, ce doit être surtout dans les cas où, l'épan- 
chement ayant pour siège la cavité de l'arachnoïde, on 
n'est pas obligé d'intéresser le cerveau. » 

La difficulté est d'établir le diagnostic de cette forme 
d'hydrocéphalie,mais il est bien certain qu'une fois recon- 
nue elle prête davantage aux tentatives chirurgicales. 
C'est à la ponction du crfine, suivant la conclusion de Le- 
gcndre, que l'on s'adressera d'abord. Il conviendrait pour 
l'évacuation de remplacer le troeart capillaire par un tro- 
cart plus volumineux, si le liquide se présentait épaisavec 
caillots et débris fibrineux. 

Quelque logique que soit cette opération, on en attend 
encore des résultats heureux. Rillietet Barthez(l) relatent 
un fait où la ponction leur donna 80 grammes de sérosité 
roussâtre, mais l'enfant succomba trois jours après la 
ponction; l'autopsie montra plusieurs kystes d'âge diffé- 
rent contenant des liquides qui variaient comme couleur 
de la teinte rosée à la nuance chocolat. Dans les faits sem- 
blables il conviendrait donc de multiplier les ponctions en 
divers sens : k Nous ne saurions néanmoins, ajoutent ces 
auteurs, proscrire cette opération, qui deviendrait ration- 
nelle dans les cas où l'on aurait lieu d'espérer que le liquide 
ne se reproduirait pas ou que sa quantité pourrait être ré- 
duite par des ponctions successives, n 



()) Traité des muladies des enfanh. 
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Si la méthode des ponctions répétées restait inefficace, 
il conviendrait de recourir à des moyens plus radicaux. 
Le drainage présenterait ici moins de dangers que dans 
Phydrocéphalie inteme.Mais il me parait surtout que, dans 
cette forme plus que dans toute autre, la méthode des in- 
jections iodées devrait être tentée, dans un kyste dont la 
paroi ne présente pas la sensibilité des parois ventricu- 
laires. 

Morris (1) rapporte Tobservation d'une petite fille atteinte d'hy- 
drocéphalie avec résolution des membres. Les parents racontent 
que la tète ne s'est déformée qu'à l'âge de 6 mois, à la suite de con- 
vulsions. Supposant qu'il n'y a pas d*hydropisie des ventricules cé- 
rébraux et que par conséquent la cure est possible, l'auteur ponc- 
tionne la fontanelle antérieure et retire 2 onces de liquide clair, 
non albumineux. Immédiatement l'enfant sourit et remue les jam- 
bes. Nouvelle ponction de 3 onces la semaine suivante. Huit jours 
plus tard, injection d'environ 2 grammes de liquide iodique de 
Morton. Même injection & la fin de la quatrième semaine ; injection 
de 4 grammes à la fin de la cinquième semaine. Au bout de 8 jours 
une injection de 3 grammes détermine des signes de méningite 
pendant deux semaines. Â la suite de ces incidents la tète diminue 
de volume, la paralysie disparaît ; santé excellente. 

A Tàge de 17 mois, convulsions et mort soudaine. 

Il ne ressort pas nettement dans cette observation de 
Morris, surtout en raison des caractères du liquide, que 
l'hydrocéphalie fût sûrement extra -ventriculaire. Du 
moins ce fait démontre le bénéfice que Ton peut retirer 
des injections modificatrices prudemment employées. 

Un obstacle au traitement signalé par Rilliet et Bar- 
thez, surtout si Tenfant est un peu avancé en âge, peut 

(1) R. T. Morris, Hydrocephaius responding to surgical traitment. New- 
York med. Joum,, 19 mars 1887. 
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être la difficulté de l'accolement des parois du kyste due h 
la rigidîlé des parois du crâne. Si l'iasuccës du trailemenl 
paraissait tenir à celte cause, elle constituerait certaîne- 
mentla plus formelle indication delà crinieetomie. 



Hygiène et éducatiou des hydrocéphales. — Plus 
que tous autres enfants, les hydrocéphales doivent être 
entourés des soins hygiéniques que réclame leur orga- 
nisme si mal dirigé par leur système nerveux. Grâce à 
ces soins quelques-uns d'entre eux pourront parvenir à un 
âge relativement avancé. 

11 y a plus, chez certains hydrocéphales les facultés in- 
tellectuelles peuvent se développer presque normalement, 
à preuve l'intéressante observation de Valentine Esco..., 
rapportée par Bourneville (1). A l'âge de tans, malgré 
une hydrocéphalie considérable (58 cm. decirconf.), cette 
enfant était devenue d'une intelligence presque normale 
grâce au traitement employé (compression, révulsion, 
calomel, bains salés, etc.), mais aussi à l'éducation bien 
dirigée et aux soins minutieux qui furent mis en prati- 
que, n Comme tous les idiots de différente origine, con- 
tinue Bourneville, les hydrocéphales sont de pauvres ter- 
rains, qui produisent en raison directe du travail et de 
l'intelligence des cultivateurs qui sont chargés d'en tirer 
parti. Temps, patience, ingéniosité sont absolument né- 
cessaires, n 

11 n'est pas inutile d'ajouter cependant qu'à côlé de 
l'éducation physique et morale, l'entraînement intellec- 

()) Recherches sur l'épilepsie, l'hyglérie, l'idiotie, l'hydrocÉphalie, vol. 
HV, 189*. Obs. XXll d 
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tuelf lorsqu'il est possible, doit être conduit avec prodence. 
Le travail cérébral, qui, à Tétat normal, s'accompagne d*one 
congestion en quelque sorte physiologique, doit être res- 
treint et réglé de façon à éviter chez ces prédisposés toute 
congestion qui a^raverait leur état. 
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Page 295, ligne 3, au lieu de:\, chap. X, lire : V. chap. IX. 



I«p. G. Saim-Aubiii et Tharwiot.^ J. TlleTello^ ■necmeur,8daM)trier vliaoto4lanM). 
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